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Le programme d'immunopathologie 


Module 8, Immunapathologie - Reaction \nf\ammato\re 

* Question 112. Reaction inflammatoire : aspects biologiques et 
cliniques. Conduite a tenir 

* Question 113. Allergies et hypersensibilltes chez Tenfant et 
I'adulte: aspects ^pidemiologiques, diagnostiques et principes de 
traitement 

* Question 114, Allergies cutango-muqueuses chez renfant et 
I'adulte. Urticaire, dermatites atopiques et de contact 

* Question 115. Allergies respiratoires chez (’enfant et I'adulte 

* Question 116. Pathologies auto-immunes : aspects 6pid£miO“ 
logiques, diagnostiques et principes de traitement 

* Question 117. Lupus erythemateux diss6min£_ Syndrome des anti- 
phosphollpides 

* Question 11B. Maladie de Crohn et rectocolite h6morragique 

* Question 119. Maiadie de Horton et pseudo-polyarthrite rhizo- 
melique 

* Question 120. Pneumopathie interstitielle diffuse 

* Question 121. Polyarthrite rhumatoide 

* Question 122. Polyradiculon£vrite aigu£ inf lammatoire (syndrome 
de Guillain-Barre) 

* Question 123. Psoriasis 

* Question 124. Sarcoidose 

* Question 125. Sclerose en plaques 

* Question 126. Immunoglobuline monocionale 

* Question 127. Transplantation d'organes : aspects £pid£mio- 
iogiques et immunologiques; principes de traitement et surveil¬ 
lance ; complications et pronostic; aspects ethiques et legaux 

Troisi£me partie: Orientation diagnostique 

* Question 327. Ph6nom£ne de Raynaud 







Reaction inflammatoire: 
aspects biologiques et 
diniques. Conduite a tenir 


cn Quelles sont les valeurs normales de ia VS a la premiere 
heure ? 


Quelles sont les principales causes deceleration de la VS ? 


[ 3 ] Quelles sont les caracteristiques d'une anemie inflammatoire ? 
Quel en est le bilan ferrique ? 


4 Qu'observe-t-on a I’electrophorese des proteines plasmatiques 
tors d’un syndrome inflammatoire ? 


[El Qu'observe-t-on habituellement a la NFS lors d'un syndrome 
inflammatoire ? 


: 6 Quels sont les elements biologiques evocateurs de syndrome 
inflammatoire ? 



❖ line augmentation isoiee de la vitesse de sedimen¬ 
tation (VS) n’est pas un syndrome inflammatoire. 

❖ L'interrogatoire (antecedents medicaux, chirur- 
gicaux, mode de vie, signes cliniques generaux, 
fonctionnels, traitements en cours) est PRIMORDIAL 
dans I’exploration d’un syndrome inflammatoire 
persistant. 

❖ Toujours eiiminer I'endocardite 

❖ Penser aux foyers infectieux dentaires 



♦ 7 
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m Citer 2 causes de diminution de I'haptoglobine. 


8 j Quelles sont les caractbristiques cliniques d’une inflammation 
localisee ? 


cm Citer tes 3 phases de I'inflammation. 


[lO ] Quelle est I'enzyme cible des anti-inflammatoires non steroi - 
diens ? Quel est son rdle ? 


QE Quelle est la cible finale des corticotdes ? Quel est son role ? 


12 j Quelles sont les principals causes de syndrome inflammatoire 
prolonge ? 


13 | Que doit-on systematiquement evoquer chez un patient de 
plus de 60 ans avec une VS superieure a 100 mm a la 
premiere heure ? 


14 Devant une alteration de I'etat general, syndrome inflamma¬ 
toire prolonge et splenomegalie, quelle pathologie Infectieuse 
doit-on toujours rechercher ? 


IS 


Quels sont les 6l6ments du mode de vie du patient a prendre 
en compte lors de I'exploration d'un syndrome inflammatoire 
prolonge ? 


16 Quelles sont les 2 principales causes de fifevre desarticulee ? 
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j 17 | Qu'evoquez-vous en premiere intention chez un sujet noir, 
presentant une neutrop^nie, avec un examen Clinique stricte- 
ment normal ? Comment le confirmer ? 


♦ 9 
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module 8 














£D Quelles sont les valeurs normales de la VS a la premiere 
heure ? 


• Chez I'homme: VS < 15 mm 

• Chez la femme: VS £ 20 mm 

* AprSs 60 ans: VS < 30 mm 

* Chez la femme enceinte: VS < 50 mm 


2 j Quelles sont les principales causes d'acceleration de la VS ? 


Syndrome inflammatoire 
Immunoglobuline monoclonale circulante 
Anemie 

Hypergammaglobulinemie chronique polyclonale non sped- 
fique 

3 Quelles sont les caracteristiques d'une anemie inflammatoire ? 
Quel en est le bilan ferrique ? 


• Anemie microcytaire ou normocytaire hypochrome 
aregenerative 

• Fer serique diminue 

■ Transferrine diminuee 

• Capacite totale de fixation de la transferrine normale ou 
augmentee 

• Ferritindmie augmentee 

LAJ Qu'observe-t-on a I’electrophorese des proteines plasmatiques 
lors d'un syndrome inflammatoire ? 


• Hyper alphaglobulinemie 

• Hyper gammaglobulinemie 

• Hypoalbuminemie 


m Qu'observe-t-on habituellement a la NFS lors d’un syndrome 
inflammatoire ? 


• Anemie (OS) 

• Hyperplaquettose 

• Hyperleucocytose a polynucldaires neutrophiles 
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Quels sont les elements biologlques evocateurs de syndrome 
inflammatoire ? 


6 


• VS acceler6e 

• CRP augmentee 

• Haptoglobine, orosomucoide, fibrinogene augmentes 

• NFS, bilan martial, electrophone des proteines: QS 

7 . Citer 2 causes de diminution de I'haptoglobine. 

• htemolyse 

• insuffisance hepato-cellulaire 

8 Quelles sont les caracteristiques cliniques d'une inflammation 
localisee ? 

• Douleur 

• Chaleur 

• Rougeur 

• CEddme 

j 9 I Citer les 3 phases de I'inflammation. 

• Phase vasculaire 

• Phase cellulaire 

• Phase de reparation 

Quelle est I'enzyme ctble des anti-inflammatoires non sterol- 
diens ? Quel est son role ? 

• La cyclooxygenase 

• Transforme I'acide arachidonique en prostaglandines et 
thromboxane 

nn Quelie est la cible finale des corticoi'des ? Quel est son role ? 

• La phospholipase A 2 

• Transforme les phospholtpides en acide arachidonique 

Quelles sont les principales causes de syndrome inflammatoire 
prolonge ? 

• Infection (tuberculose, endocardite, foyers infectleux 
profonds...) 

• Neoplasie (cancer solide, hemopathie) 

• Maladie inflammatoire systemique (vascularite, connect!- 
vlte, granulomatose) 

• Origine inconnue 


Question 112, module 8 
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n 3 1 Que dolt-on systematiquement evoquer chez un patient de 
plus de 60ans avec une VS superleure a 100 mm a la 
premiere heure ? 


| • Maladie de Horton 

□a Devant une alteration de I'etat general, syndrome inflamma- 
toire prolonge et splenomegalie, quelle pathologie infectieuse 
doit-on toujours rechercher ? 


| • Endocardite subaigue (d’Osler) 


15 


Quels sont les elements du mode de vie du patient a prendre 
en compte lors de I'exploration d'un syndrome inflammatoire 
prolonge ? 


• Profession (egoutier, professionnel de sante, eieveur,..) 

• Voyages recents 

• Animaux familiers 

• Etat de sante de I’entourage 

• Etat vaccinal, traitements en cours 

• Alcoolisme, tabagisme, toxicomanie intraveineuse 

• Toxicomanie, pratiques sexuelles a risque, 

• Consommation de fromages (listeriose, brucellose), de 
fruits de mer (hepatite, salmonelle) 

• Promenades en foret (Lyme), bains de riviere (leptospirose) 


Quelles sont les 2 principales causes de fievre dEsarticulee ? 


• Lymphome 

• Leishmaniose viscerate 
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Qu'evoquez-vous en premiere intention chez un sujet noir, 
presentant une neutropenie, avec un examen clinique stricte- 
ment normal ? Comment le confirmer ? 


• Neutropenie ethnique par hypermargination des poly- 
nucieaires neutrophiles 

• ContrOle de la NFS apres un exercice physique (elfe doit se 
normaliser) 
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Question 113 


Allergies et hypersensibilites 
chez I'enfant et I'adulte 



❖ Trfes frequent, doublement du nombre d'allergiques 
ces 20 demieres annees 

❖ Expressions cliniques polymorphes 

❖ Risque vital possible 

❖ Handicap, retentlssement Oconomique (7 millions de 
journees de travail perdues en France par an) 

❖ Classification de Cell et Coombs 


llj Quelle est la frequence actuelle des allergies ? 


j 2 j Quels facteurs peuvent expllquer I’augmentation de la 
prevalence des allergies ? 


1X1 Def inir un trophallergene. 


[Tl Quels sont les trophallergenes les plus frequents en France 
chez I'enfant ? 


[ 5 Quelles sont les manifestations cliniques possibles d'une 
allergie alimentaire aigue ? 


m Quelle est la manifestation habitueile d'une allergie alimentaire 
chronique ? 


Citer des pneumallergenes. 


Question 113, module 8 
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8 J Comment definit-on une allergie aux venins d'hymenopteres ? 
Combien de deces peut-on leur attribuer par an en France ? 



Citer 3 manifestations allergiques pouvant mettre en jeu le 
pronostic vital a court terme. 
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Quelle allergie croisee peut-on craindre chez un patient 
allergique aux fruits exotiques (kiwi, fruits de la passion, 
banane) professionnel de sante ? 


11 
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Quelle est I'allergie croisee la plus f requente ? 


Decrire la classification de Cell et Coombs. 


Donner des exemples de maladie pour chaque type d'hyper- 
sensibilite. 


Hi | Quelles sont les manifestations libes au terrain atopique ? 


is] Quels sont les principes d'identification d’un allergene a 
I'interrogatoire ? 




Quelles sont les m^thodes d’investigation d'une allergie ? 



Quels types d'hypersensibilite explorent un prick-test et un 
patch-test ? 
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Citer 4 types de medicaments utilisables dans le traitement 
des allergies, 


14 ♦ 
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DU Quel est le «traitement» allergologique essentiel d'une 
allergie ? 


20 


Quelles sont les conditions pour pouvoir proposer une 
desensibilisation ? 


[21 Quelles sont les contre-indications a la desensibilisation ? 


j 22 _| Quelle est la principale indication de la desensibilisation ? 


23 


Quel est le traitement du choc anaphylactique a I'amoxicilline 
(sans les posologies) ? 


Question iis, module 8 
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REPONSES 

f 1 1 Quelle est la frequence actuelle des allergies ? 

| * 10 3 20 % de la population 

[ 2 | Quels facteurs peuvent expliquer I'augmentation de la 
prevalence des allergies ? 

• Her£dite (2 parents allergiques = 50 % de devenir 
allergique} 

• Hygiene cutanGe trop agressive (detergents, lingettes...) 

• Diversification trop precoce de I'alimentation 

• Acariens, poussi6res, blattes favorises par les moquettes, 
tentures, appartements trop chauffes 

1 * Pollution (TABAGISME PASSIF, pollution industrielle et 
automobile) 

• Infections virales de lenfant 

• Augmentation des pollens (terrains en jach£re) 

• Consommation de fruits exotiques 
■ Stress ? 

m Definir un trophallergene. 

| • Allergfene d'origine alimentaire 

i C] Quels sont les trophallergenes les plus frequents en France 
chez I'enfant ? 

• CEuf 

• Poisson 

• Lalt 

• Arachide 

• Moutarde 

• Noisette 

• Crustacfes 

□ Quelle sont les manifestations cliniques possibles d'une allergie 
alimentaire aigue ? 

I * Prurlt des levres, du palais, de la gorge 

• Rhinite, conjonctivite 

• Crise dasthme 

• CEdeme des ievres, de la langue voire du pharynx : cedSme 
de Quincke 

• Urticaire 

• Choc anaphylactique 

16 ♦ 
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cm Quelle est la manifestation habituelle d'une allergie alimentaire 
chronique ? 

| • Eczema 

tn Citer des pneumal!erg£ne$. 

Poussteres de maison (acanens) 

Biattes 
Moisissures 
Phanferes d'animaux 
Pollens 

Origine professionnelle 

8 ] Comment definit-on une allergie aux venins d'hym^noptSres ? 
Combien de deces peuton leur attribuer par an en France ? 

Reaction allergique locale si le diametre de la reaction 
cutanGe est sup^rieur a 10 cm pendant plus de 24 heures 
10 morts par an en moyenne 

» Citer 3 manifestations ailergiques pouvant mettre en jeu le 
pronostic vital a court terme. 

Choc anaphylactique 
CEdeme de Quincke 
Asthme aigu grave 

Quelle allergie croisee peut-on craindre chez un patient 
allergique aux fruits exotiques (kiwi, fruits de ia passion, 
banane) professionnel de sante ? 

| • Allergie au latex 

mi Quelle est ['allergie croisee la plus frequente ? 

Allergie aux pollens d’arbre + allergie alimentaire a certains 
fruits et legumes 

12 ) Decrire la classification de Cell et Coombs. 


Classification des hypersensibilites: 

Type I: hypersensibilite immediate, mettant en jeu les IgE 
Type II: hypersensibilite cytotoxique et cytolytique, 
mettant en jeu ies IgC et le Complement 
Type III: hypersensibilite semi-tardive, mettant en jeu des 
complexes immuns circuiants 

Type IV: hypersensibilite tardive, mettant en jeu des 
lymphocytes T 
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13 Donner des exempies de maladie pour chaque type d'hyper- 
sensibilite. 


• Type I: choc anaphylactique, urticaire, asthme, rhinite 
allerglque 

• Type ll: cytopenies medicamenteuses 

• Type III: vascularites, alveolites allergiques extrinseques, 
nephropathies immuno-allergiques 

• Type IV: eczema de contact 


14 Quelles sont les manifestations liees au terrain atopique ? 


• Rhinite allergique 

• Conjonctivite allerglque 

• Asthme allerglque 

• Dermatlte atopique 

• Urticaire 


IS 


Quels sont les principes d'identification d'un allergene a 
t'lnterrogatoire ? 


• Interrogatolre minutieux 

• Regie des 3 unites : 

- unite de temps: periodicite du phenomena, saison 

- unite de lieu : par exemple la campagne, la proximite 
d'un animal domestique 

- unite d'action 

• Epreuves empiriques (faites par le patient) d'eviction/ 
reintroduction de I'allergene 

m Quelles sont les methodes possibles d'investigation d'une 
allergie ? 

• Clinique: symptomes, recherche de I’allergene 

• Prick-test 

• Patch-test 

• fpreuves d’eviction/reintroduction sous surveillance 

• Epreuve de provocation 

• igE totales (peu utiles) 

• igE specifiques {rastj 

• Test de degranulation des basophiles (rarement realise) 
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Quels types d'hypersensibilite explorent un prick-test et un 
patch-test ? 


• prick-test: hypersensibilite de type l (lecture a 20 minutes) 

• patch-test: hypersensibilite de type IV (lecture a 
48 heures) 

IS - Citer 4 types de medicaments utilisables dans le traitement 
des allergies, 


• Corticoides 

• Antihistaminiques HI 

• Adrenaline 

• Cromones 


2*1 


Quel est le «traitement» allergoiogique essentiel d'une 
allergie ? 


• Eviction de uallergene 


20 


Quelles sont les conditions pour pouvoir proposer une 
desensibilisation ? 


• Allergene identifie 

• Maladie IgE dependants 

[21 1 Quelles sont les contre-indications a la desensibilisation ? 


• Maladie dysimmunitaire 

• Contre-indication a ( adrenaline 

• Maladie generale grave 

• Non compliance 


22 


Quelle est la principal indication de la desensibilisation ? 


| • Allergie au venin d'hymenopteres 

m Quel est \e traitement du choc anaphylactique a l amoxicilline 
(sans les posologies) ? 


• ARRET DE LAMOXICILLINE 

■ Hospitalisation en urgence en reanimation 

• Oxyg6noth6rap]e 

• ADRENALINE intraveineuse 

■ REMPLISSAGE VASCULAIRE (solutes les moins allergisants 
- cristalloides} 

• Corticoth£rapie intraveineuse 

• Antibiotherapie adaptee a I'infection (sauf betalactamines) 

• SURVEILLANCE 


Question 113, module 8 
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Question 114 


Allergies cutaneo-muqueuses 
chez I'enfant et I'adutte. 
Urticaire, dermatites 
atopiques et de contact 




Question redigee par le docteur Guillaume Bussone 



❖ Diagnostic Clinique 

❖ Importance de I'interrogatoire 

❖ Eczema: lesions erythemato-vesiculeuses 

❖ Urticaire: papules prurigineuses labiles 

❖ CEdeme de Quincke: risque d'asphyxie 

•:* Recherche et eviction des facteurs favorisants 

❖ Traitement symptomatique 

❖ Emollients si eczema 


[ 1 ~] Quelles sont les caracteristiques cliniques typiques de 
lurticaire ? 



Quelles sont les caracteristiques cliniques de I'cedeme de 
Quincke ? 


f 3 1 Quelle est I'histologie de ces manifestations cutanees ? 


Quels sont ies signes associes a rechercher en cas d'urticaire 1 


Preciser quels sont les elements importants de 1 
gatoire dans ('exploration de ['urticaire. 


nterro- 


| 6 | Quel bilan paractinique est nEcessaire en cas d'urticaire ? 


20 ♦ 
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Queiles sont les etiologies de I'urticaire et de i'cedeme de 
Quincke ? 


8 ] Citer differents types d’urticaire physique. 



Queiles sont les caracteristiques des urticaires de contact ? 


10 


Queiles sont les caracteristiques d'un cedeme angio- 
neurotique ? 



Quel est le traitement de I'urticaire aigu§ et de I’oedeme de 
Quincke ? 


I 12 | Quelle est la physiopathologie d'un eczema de contact ? 


[_13 j Comment fait-on le diagnostic clinique d'un eczema aigu ? 


| 14 j Queiles sont les particularites cliniques en fonction de la topo- 
graphie ? 


QJ j Queiles sont les modifications de Teczema lors de son passage 
a la chronicite ? 


16 ] Y a-t-il un interet a la biopsie cutanee ? Quels en seraient les 
resultats ? 


17 


Queiles sont les etiologies des eczemas de contact ? 


Question 114, module 8 
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Quels sont les elements cliniques en faveur d'un eczema de 
contact ? 


18 


19 Comment confirme-t-on le diagnostic d'eczema de contact ? 
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Queltes sont les principals caracteristiques des dermites 
d'irritation ? 


21 ] Quel est le traltement d'un eczema de contact ? 


[22 ] Quels sont les criteres majeurs de diagnostic d'une dermatlte 
atopique ? 


23 


Queues sont les caracteristiques cliniques de la dermatite 
atopique chez le nourrisson ? 


24 


Quelle est ['evolution de la dermatite atopique ? 


25 


Quelles sont les complications de la dermatite atopique ? 


jj26] Quel est le traitement medicamenteux d'une poussee de 
dermatite atopique ? 


[ 27 | Quelles sont les mesures a associer au traitement medicamen¬ 
teux de la dermatite atopique ? 


28 


Quels sont les effets secondaires locaux des dermocorti- 
coldes ? 





















































REPONSES 

f 1 ] Queltes sont les caracteristiques cliniques typiques de 
I'urticaire ? 


* Papules erythemateuses au centre plus clair, bien IlmitSes, 
labiles, fermes et eiastiques, prurigineuses 

* Aigue (< 6 semaines) ou chronique 

IXI Quelles sont les caracteristiques cliniques de I'cedeme de 
Quincke ? 


* Tumefaction localisee, ferme, mal llmitee, bianchatre ou 
legerement rosee 

* sensation de tension cutanee, sans prurit 

* Topographie: zones a tissu sous-cutane lache, muqueuses 
(risque d’asphyxie brutale par oeddme de la glotte) 

* Lesion moins fugace que I’urticaire: persiste quelques 
heures 

j 3^] Quelle est I'histologie de ces manifestations cutanees ? 


* Urticaire: cedeme du derme superficiei, vasodilatation, 
infiltrat pericapillaire discret 

* CEdeme de Ouincke: cedeme dermique profond ou hypo- 
dermique 


4 ~] Quels sont les signes associes a rechercher en cas d'urticaire ? 

Manifestations generates: fievre, arthralgies, troubles 
digestifs, signes de vascularite 

Manifestations cliniques de lanaphyiaxie: rhinite, 
conjonctivite, asthme, choc 
CEdeme de Quincke associe 

Preciser quels sont les elements importants de I’interro- 
gatoire dans I’exploration de I'urticaire, 


• Antecedents personnels et familiaux 

• Facteur declenchant: contact avec un urticant, medica¬ 
ment, aliment histamino-liberateur, infection, saison, et 
efficacite d’une eventuelie eviction 

• Signes associes 


Question 114, module 8 
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6 1 Quel bilan paraclinique est necessaire en cas d’urticaire ? 

• AUCUN en general 

• sauf si manifestations severes, inefficacite therapeutique 
ou arguments diniques en faveur d'une cause sous- 
jacente: 

- NFS, VS, biopsie cutanee, bilan hepatique 

- bilan infectieux: parasitaire (EPS), viral (prodrome 
hepatite b), bacterien (ecbu, ORL) 

- prick-tests, RAST voire test de provocation : aliergie ? 
(aliments, pneuma1lerg£nes) 

- autres: TSH, complement, FAN 

|. 7 | Quelles sont les etiologies de I'urticaire et de I'cedeme de 

Quincke ? 


• Urticaire de contact 

• Aliments: 6 a 8 heures apres I'ingestlon 

■ Medicaments: criteres d'imputabilite intrinseque et 
extrins&que 

» Piqures d’hymenopteres: risque de choc anaphylactique 
en quelques heures 

• infections 

• Urticaire physique 

• Pneumallergenes: sur terrain atopique 

■ urticaire symptome: lupus, hyperthyroidie, hemopathie, 
maladie de Still, cryoglobulinemie 

• CEdeme angio-neurotique 


8 Citer differents types d‘ urticaire physique. 


Urticaire chronique en general 

Dermographisme 

Urticaire retardee a la pression 

Au froid: idlopathique (test au glacon}, infections virales, 

vascularite, cryoglobulinemie 

Cholinergique 

Autres: adrenergiques (emotions), vibrations, solaire, 
aquagenique 


9 Quelles sont les caracteristiques des urticaires de contact ? 


• Produits en cause : vegetaux, animaux, alimentaires, 
textiles, cosmetiques, topiques, industriels 

* Localisee a la zone de contact puis risque de genera¬ 
lisation, d'oedeme de Quincke voire de choc anaphylactique 
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• Diagnostic: 

- contexte 

- tests epicutanes en milieu hospitalier avec materiel de 
reanimation disponible 


10 


Quelles sont les caractgristiques d'un oedeme angio- 
neurotique ? 


• Deficit quantitatif (= type I) on qualitatif (= type 11} en 
inhibiteur de la Cl-esterase 

• OEdemes de Ouincke recidivants cutaneo-muqueux et sous- 
muqueux, spontanes ou apres un facteur declenchant 
(traumatisme, infection, medicaments, stress) 

• Mise en jeu du pronostic vital dans les localisations sous- 
muqueuses 

| • Forme hereditaire autosomlque dominance: C4 effondre, 
C2 abaisse lors des poussees 

• Forme acquise: plus tardif, C4, C2 et Cl toujours abaisses 

ID Quel est le traitement de lurtieaire aigue et de l oedeme de 
Quincke ? 


• Systematiquement: Eviction de lagent causal, arr§t des 

medicaments suspects 

• Urticaire non compliquee: antlhistaminique HI per os 

(Poiaramine®) 

• CEdeme de Quincke sans mise en jeu du pronostic vita!: 

- 2 ampoules/24 h de Polaramine® IM pendant 3 jours, 
prescrire de radrenaline en aerosol 

- surveillance puis retour a domicile 

- expliquer les signes de gravity, la necessity de surveil 
lance 

j • CEd£me de Quincke avec atteinte pharyngo-taryngGe sans 

choc: 

- adrenaline en urgence + 2 ampoules de Folaramine® + 
SolumGdrol® 

- intubation voire trachGatomie 

pii ] Quelle est la physiopathologie d'un eczema de contact ? 

• HypersensibilltG retardee a mediation cellulaire (type IV) 

• Sensibilisation lors du premier contact: 

- phase asymptomatique durant 8-15 jours 

- al1erg£ne (= haptene + vecteur) presente aux LT4 via les 
cellules de Langerhans 

- expansion brutale des IT, formation des LT memoire, 
migration vers repiderme 
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• Revelation dans les 24-96 heures suivant la nouvelle expo¬ 
sition avec reaction inflammatoire specif ique et non speci- 
fique puis amplification 

• Regulation avec disparitlon spontanee des lesions en 3- 
6 jours 

13] Comment fait-on le diagnostic clinique d'un eczema aigu ? 

• Erytheme puis vesicules, se rompant spontanement ou 
apres grattage avec suintement clair 

• Apparition de croCites par assCchement, se regroupant en 
nappes a contours emiettes 

• Desquamation 

• Prurit +++ 

DU Quelles sont les particularites ciiniques de leczema en 
fonction de la topographie ? 


* Visage: aed&me ++ 

* Paumes, plantes, faces iat&raies des doigts: dysidrose 
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Quelles sont les modifications de I'eczema lors de son passage 
a la chronicite ? 


* Disparition des vesicules et du suintement 

* Epaississement de repiderme du au prurit avec fissures, 
lichenification, pigmentation 

* Eczema sec, hyperkeratosique, douloureux et fissuraire 
aux paumes et piantes 



Y a-t-il un Interet a la biopsie cutanee pour le diagnostic 
d'eczema ? Quels en seraient les resultats ? 


* NON: diagnostic Clinique 

* Epiderme: 

- spongiose: cedeme dissociant les keratinocytes et 
formant des v§sicules 

- exocytose: presence de lymphocytes dans repiderme 

* Derme: infiltrat inflammatoire perivasculaire 

* Eczema chronique: epaississement de repiderme predo¬ 
minant 

! 1 7 ] Quelles sont les etiologies des eczemas de contact ? 

* Metaux : nickel, chrome, cobalt... 

* Cosmetiques et produit d'hygiene: parfums, laques... 
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• Medicaments: baume du perou, antibiotiques, K6tum, 
corticoides... 

• Vdtements: colles, colorants 

• Plantes et aliments: primeveres 

• Photo-allergenes (allergenes + irradiation solaire): suifa- 
mides, phenothiazines, Ketum, cosmetiques 

• Professionnel: nickels, latex, chrome, caoutchouc... 

; 18 ] Quels sont les elements cliniques en faveur d’un eczema de 
contact ? 

• Interrogator: 

- antecedents: terrain allergique professionnel ou 
familial 

- recherche d'un allergdne responsable avec eczema 24 a 
96 h apres (exposition 

- chronologie des poussees d'eczema, topographie de 
reruption 

- profession et rapports avec I'eczema 

• Examen ctinique: topographie des lesions ++ =*• surtout au 
niveau du contact avec possibility de lesions a distance 

1,1?J Comment confirme-t-on le diagnostic d'eczema de contact ? 

• Tests epicutanes ou patch-tests 

• Test negatif: pas de modification de la peau 

• Test positif: 3 stades =*■ drytheme puis cedeme + debut de 
vesiculation puis vdsiculation marquee 

• Photopatch-test pour (es photo-allergenes 

OH Queues sont les principales caracteristiques des dermites 
d'irritation ? 

• Aigues: 

- apparition rapide aprds contact avec douleur plus que 
prurit 

- localisation limitee au point de contact sans localisation 
a distance 

- plaques Grythemateuses, bulleuses a Eimites nettes 

• Chroniques; 

- lesions douloureuses limit§es a la zone de contact 

- aspect rugueux, squameux, crevassG des mains 

• Test 6picutan£: douleur + erytheme, aed£me, bulle ou 
necrose 
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21 ] Que! est ie traitement d’un eczema de contact ? 

• Eviction de I'allergene 

• Traitement medicamenteux symptomatique: 

- dermocorticoides: niveau I11 ou 2 fois/jour en general 

- antibiotherapie si impetiginisation, antihistaminiques si 
prurit 

• Puis decroissance progressive des cortico'ides (application 
et classe) 

• Emollients gras, pas de topiques allergisants 

• Si aggravation de I’eczema sous dermocorticoides : 
possible sensibilisation 

• +/- reclassement professionnel 
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Quels sont ies criteres majeurs de diagnostic d'une dermatite 
atopique ? 


■* 4 criteres: 

• Prurit 

• Evolution recidivante et/ou chronique 

• Topographie et aspect typique des lesions 

• Terrain atopique: antecedents personnels et/ou familiaux 

23 ] Quelles sont ies caracteristiques ciiniques de la dermatite 
atopique chez le nourrisson ? 


• Debut vers 3 mois en general 

• Eczema aigu typique, symetrique 

• Localisations: zones convexes du visage, lobule des 
oreilles, pit retro-auriculaire, cuir chevelu, pouce suce, 
convexite des membres +/- generalisation 

• Secheresse cutan6e diffuse 
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Quelle est revolution de la dermatite atopique ? 


• Lichenification et lesions de grattage 

• Modification de !a localisation: plis de flexion, doigts, 
paumes et plantes, levres, mamelons, plis sous-auriculaires 

• Evolution par poussees en fonction des saisons, des 
infections, des stimulations immunitaires, du stress 

• Aggravation des lesions pendant Ies premieres annees puis 
disparltlon totale ou partielle 
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Quelles sont Ies complications de la dermatite atopique ? 


• Extension et generalisation de I'eczgma 

• Impetiginisation a staphylocoque 
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• Surinfecticin virale: syndrome de Kaposkluliusberg, efflo¬ 
rescence de Molluscum contagiosum 

• Retentissement psycho-affectif 

1~26] Quel est le traitement medicamenteux d'une poussee de 
dermatite atopique ? 

• Emollients sur toute la surface corporeile 

• Traitement de I'ecz6ma par corticotherapie locale : 

- classe en fonction de rage, de retendue et de la locali¬ 
sation 

- decroissance rapide avec traitement a jour alterne 

- noter la quantite utilisee 

• +/- antihistaminiques, antibiotherapie 

• Pas de topiques sensibilisants 

27 Quelles sont les mesures a associer au traitement medicamen- 
teux de la dermatite atopique ? 


• Poursuite des emollients en dehors des poussees 

• Mesures d'hygiene: 

- sous-vStements en coton 

- douche ou bains pas trop chauds, atmosphere pas trop 
seche 

- diminution des pneumallerggnes, eviction d'un eventuel 
facteur declenchant 

- prevention des infections virales 

• Vaccination en dehors des poussees 

• +/- crenotherapie, psychotnerapie 

• Education des parents 
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Quels sont les effets secondaires locaux des dermocorti- 
coides ? 


• irritation immediate, allergie de contact 

• Atrophie cutanee : telangiectasies, vergetures, purpura, 
ecchymoses, cicatrices 

■ Ralentissement de la cicatrisation 

• Hypertrichose, acne 

• Granulome gluteal infantile: si application sous les couches 

• Cataracte, glaucome: si application sur les paupieres 

• Infections 

• DOpendance, rebond 
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Question 115 


Allergies respirotoires 
chez I'enfant et I'adulte 



❖ Risque vital: asthme aigu grave 

❖ Environ 2 000 deces par an lies a I’asthme 

❖ Importance du suivi et du traitement de fond de 
I’asthmatique 

❖ Asthme = hyperreactivite bronchique 


[ IT] Quelles sont les 3 pathologies regroupees dans le terme 
«allergie respiratoire»? 


Quelle est la semiologle typique de la rhinite allergique ? 


3 ] Quels sont les 2 types de rhinite allergique que Ton distingue 
selon leur Evolution dans I’annee ? 


E Quelle pathologie faut-il systematiquement rechercher devant 
une rhinite allergique ? 


! 5 Quels diagnostics differentiels doit-on evoquer devant une 
rhinite allergique ? 


[ 6 J Decrire le syndrome de Widal, 


cn D6f inir I'asthme du nourrisson, 


cn Quelle est la definition physiopathologique de I'asthme ? 


{ 9 ] Quelles sont les caracteristiquesd'unecrised'asthmeauxEFR? 
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[jo] Qu'evoquez-vous en priorite chez un patient de 50ans qui 
presente un episode de dyspnee respiratoire sifflante pour la 
premiere fois ? 


11 


Quelle est la frequence de I'etiologie allergique dans I’asthme ? 


Quels sont les criteres d'asthme Instable ? 
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Quelle est la consequence therapeutique du diagnostic 
d'asthme instable ? 


DU Quelles sont les valeurs normales du debit expiratoire de 
pointe chez I'adulte ? 
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Quels sont les principes du traitement medicamenteux de 
I'asthme ? 



Quelles autres mesures doit-on prendre ? 
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Citer 2 pathologies entrant dans le cadre des alveolites aller- 
giques extrinseques. 


18 


Decrire le lavage broncho-alveolaire (LBA) d'une alveolite aller¬ 
gique extrinseque. 


19 


Quel est I'examen biologique le plus utile pour le diagnostic 
d’alveolite allergique extrinseque ? 


20 


Quel est le traitement d'une alveolite allergique extrinseque ? 
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REPONSES 

f 1 ] Quelles sont les 3 pathologies regroupees dans le terme 
«aflergie respiratoire»? 


* Rhinite allergique 

* Asthme allergfque 

* AlvSolfte allergique extrins&que 



Quelle est la sGmiologie typique de la rhinite allergique ? 


! * £ternuements 

* Rhinorrh£e aqueuse 

* Obstruction nasaie 

* Larmoiement, prurit oculafre 

f 3 J Quels sont les 2 types de rhinite allergique que I'on distingue 
selon leur evolution dans I'annee ? 


* Rhinite allergique saisonntere [«rtiume des foins«): allergie 
aux pollens 

* Rhinite allergique perannuelle: allergie aux allergenes 
domestiques (blattes, acariens, phan£res d'animaux~0 

4 Quelle pathologie faut-il systematiquement rechercher devant 
une rhinite allergique ? 

j * Asthme allergique: association tr£s frequente 

5 j Quels diagnostics differentiels doit-on Gvoquer devant une 

rhinite allergique ? 

* NARES (Non Allergic Rhinitis with Eosinophilic Syndrome) 

* Rhinite vasomotrice 

* Polypose naso-sinusienne 
■ Rhinite atrophique 

6 Decrire le syndrome de Widal. 

Association de: 

* Polypose naso-sinusienne 

* Asthme 

* Intolerance a I’Aspirine 
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Definir I'asthme du nourrisson, 

• Cest la survenue de 3 crises dyspneiques expiratoires 
avant 1‘Sge de 2 ans (peu importe ies circonstances de 
survenue). 

[ 8 Quelle est la definition physiopathologique de I’asthme ? 

j * C'est une bronchite chronique a EOSINOPHILES aboutissant 
a un remodelage de la membrane basale. 

• On retrouve une bronchoconstriction, un cedeme et une 
hypersecretion bronchique. 

tn Quelles sont Ies caracteristiques d'une crise d’asthme aux 
EFR? 

j * Syndrome obstructs REVERSIBLE sous beta2-mim£tiques. 

To] Qu'evoquez-vous en priorite Chez un patient de 50 ans qui 
presente un episode de dyspnee respiratoire sifflante pour ia 
premiere fois ? 

| • cedEme aigu du poumon CAROIOCCNIOUE 

con Quelle est la frequence de I'etiologie allergique dans I'asthme ? 

| • Environ 70 % 

12 Quels sont Ies criteres d'asthme instable ? 

• Augmentation de la frequence des crises 

• Aggravation au petit matin 

• Moindre sensibilite aux beta2-mimetiques 

• Baisse du Debit Expiratoire de Pointe (DEP) 

• Variations du DEP superieures a 30 % 

• Augmentation de la consommatlon de beta2-mimetiques 

13 ] Quelle est la consequence therapeutique du diagnostic 

d'asthme instable ? 

| * Institution d’une CORTICOTH6RAPIE ORALE en urgence. 

[~14 ] Quelles sont Ies valeurs normales du debit expiratoire de 
pointe chez I'adulte ? 

• Chez la femme : DEP - 400 a 500 l/min 

• Chez I'homme: DEP - 500 a 600 l/min 
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^ 15 ; Quels sont les principes du traitement medicamenteux de 
I'asthme ? 


* Traitement de la crise : nebulisations de b£ta2-mimetiques 

(education du patient pour la prise) 

* Traitement de fond adapte a la sev£rite de I'asthme : 

- asthme intermittent (asthme contrflie): pas de traite¬ 
ment de fond 

- asthme persistant l£ger (symptomes hebdomadaires): 
corticoides inhales a faible dose 

- asthme persistant modern (symptdmes quotidiens): 
corticoides inhales a forte dose + bronchodilatateurs 
(le plus souvent beta2-mimetiques de longue dur£e 
d'action per os: par exemple Serevent®) 

- asthme persistant severe (symptfimes permanents): 
corticoides inhales a forte dose + bronchodilatateurs + 
CORTICOTHERAPIE orale 
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Quelles autres mesures doit-on prendre ? 


• contrOle des FACTEURS FAVORISANTS : 

- eviction des allergenes 

• Lutte contre le tabagisme (actif et passif) 

• Traitement des foyers infectieux 

■ Arret des medicaments contre-indiques (betabloquants 
surtout) 

• Traitement d'un reflux gastro-oesophagien 

• Traitement d’une rhinite allergique (corticoides locaux, 
antihistaminiques HI) 

17 j Citer 2 pathologies entrant dans le cadre des alveolites 
allergiques extrinseques. 


• Matadie des eieveurs d'oiseaux 

* Matadie du poumon de fermier 



Decrire le lavage broncho-alveolaire (LBA) d’une alveoiite aller¬ 
gique extrinseque. 


• Hyperlymphocytose a lymphocytes CDS 
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Quel est I’examen biologique le plus utile pour le diagnostic 
d'atveolite allergique extrinseque ? 


| • Recherche des pr£cipitines seriques (anticorps sp€cifiques) 
f 20~1 Quel est le traitement d'une alveoiite allergique extrinseque ? 

• EVICTION DES ALLERGENES 

• Corticotherapie courte orale si les symptomes sont sevSres 
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Pathologies auto-immunes 


Question 116 


: 5 £ 10 % de la population, sexe feminin 

ss auto-immunes systfemiques: 

- connectivites: 

lupus erythemateux dissemine 
syndrome de Gougerot-Sjogren 
polymyosite et dermatopolymyosite 
sclerodermie 

polychondrite atrophiante 
syndrome de Schulman 

- vascularites 

❖ Principe de traitement: corticoi'de et immuno- 
suppresseur 

❖ Pathologies auto-immunes d'organes: tous les 
organes peuvent etre touches 



❖ Frequent 
surtout 

❖ Pathologi 


I. PATHOLOGIES AUTO-IMMUNES SYSTEMIQUES 

1 Quelle est la methode de depistage des auto-anticorps ? 


m Quels sont les 4 types d'immunofluorescenee retrouves ? 
Donner des exemples d'auto-anticorps pour chaque type, 


eh Quelle est la premiere pathologie systemique auto-immune en 
frequence ? La seconde ? 


CONNECTIVITES: 

[H Quel est le terrain de la sclerodermie systemique ? 
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Decrire les lesions cutanees de la sclerodermie. 


[ 6 j Quelles sont les particularites du syndrome de Raynaud lors 
de la sclerodermie ? 


nj Quelles sont les 2 formes cliniques de sclerodermie syst6- 
mique ? Quels en sont les pronostics ? Quels sont les auto- 
antlcorps recherches ? 



Decrire le CREST syndrome. 


9 ] Quelle est la premiere cause de mortalite dans la sclerodermie 
systemique diffuse ? 


I 10 ] Quelles manifestations rhumatologiques peut-on observer 
dans la sclerodermie systemique diffuse ? 


L"J Quelles autres atteintes peut-on rencontrer dans la sclero¬ 
dermie systemique diffuse ? 


as Decrire I'atteinte digestive dans la sclerodermie systemique. 


[ 13 J Decrire la crise renate dans la sclerodermie systemique. Quel 
en est le traitement ? 


[j4 ] Citer les examens complementaires principaux pour le 
diagnostic de sclerodermie. 
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DE Quels sont les principes du traitement de la scterodermie 
systemique diffuse ? 



Quelle est la difference enfre un syndrome de Gougerot- 
Sjogren primitif et secondaire ? 
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Comment explore-t-on une xerophtalmie ? 


18 


Comment explore-t-on une xerostomie ? 


m Quelles sont les autres atteintes possibles du syndrome de 
Gougerot-Sjogren ? 


20 


Quels sont les auto-anticorps les plus specifiques du syndrome 
de Cougerot-Sjogren ? 


21 


Quel est I'intergt de la biopsie des glandes salivaires acces- 
soires ? 


22 


Que montre l'6lectrophorese des proteines plasmatiques lors 
du syndrome de Cougerot-Sjogren ? 


Quelle Evolution redoute-t-on dans revolution du syndrome 
de Gougerot-Sjogren ? 
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Quels sont les principes du traitement du syndrome de 
Gougerot-Sjogren ? 


Question 116, module 8 


♦ 37 









































as 


Quel est le terrain de la dermatopolymyosite et de la poly- 
myosite ? y 
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Quelle pathologie faut-il systematlquement 
du diagnostic d'une polymyosite ? 


rechercher lors 


27 


Quelle est la semiologie de I'atteinte musculaire de la poly¬ 
myosite ? w 


[28] Pourquoi I’ECC est-ll indispensable devant TOUT tableau de 
myosite ? 
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Quels sont les differents mecanismes 
au cours de la polymyosite ? 


de I'atteinte pulmonaire 


42*. Decrire I atteinte cutanee de la dermatopolymyosite, 


Quels sont les examens complementaires realises pour le 
diagnostic d'une polymyosite ? 


32J Quels sont les auto-anticorps recherches dans la 
myosite ? 


poly- 


3SJ Quels sont les principes du traitement d'une polymyosite ? 


34 


Quels sont les principaux elements de surveillance d'une 
polymyosite ? 


35 I D6finir la connectivite mixte. 
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Quels sont les auto-anticorps les plus specifiques de la 
connectivite mixte ? 


VASCULARITES 


37 


Quel est I’Slement semiologique pathognomonique de I'origine 
vasculaire d'un purpura ? 


38 Quelle est la classification des vascularites selon la taille des 
vaisseaux ? 


i 39 ] Que sont les cANCA et les pANCA ? A quelles pathologies 
sont-ils associes ? 


UE] 

Quel est le terrain de la PAN ? 

LilJ 

Definir la PAN, 

E«] 

Quel est le mode de decouverte habituel de la PAN et quels 
sont les princlpaux organes touches ? 

43 

Decrire I’atteinte cutanee de la PAN, 

[44 | 

Qu'evoquez-vous devant des douleurs abdominales chez un 
sujet presentant une PAN ? 

Li?J 

Definir le terme multinevrite. 
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Quel bilan doit-on prescrire avant une ponction biopsie renale 
chez un patient suspect de PAN ? 
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Comment affimne-t-on le diagnostic de PAN ? 


48 Que peut-on retrouver a I'arteriographie lors d'une PAN ? 


49 Quelle pathologie infectieuse doit-on imperativement recher- 
cher devant une PAN ? Pourquoi ? 


SO 


Quelle est la physiopathologie du syndrome de Churg et 
Strauss et quelles en sont les principales manifestations ? 


SI 


Quelles sont les principales manifestations ciiniques de !a 
maladie de Behcet ? 


52 I A quel haplotype HLA est associee la maladie de Behcet ? 


j 531 Quelles sont les 3 principales atteintes ciiniques dans la 
maladie de Wegener ? 


[54] Decrire les resuitats de la biopsie renale dans le cadre d'une 
glomerulonephrite rapidement progressive d'une maladie de 
Wegener, Quelle est I'attitude thdrapeutique devant cette 
histologie ? 


m 


Quelles sont les 2 atteintes ciiniques les plus frequentes dans 
le purpura rhumatoide ? 
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f56l Quelle atteinte conditionne le pronostic du purpura rhuma- 
toi'de ? Comment la depister en consultation ? 


II. PATHOLOGIES AUTO-IMMUNES D'ORGANES 

ATTEINTE CUTANEE 

57] Citer 4 pathologies auto-immunes touchant la peau. 



Quels anticorps recherchez-vous en immunofluorescence 
indirecte chez des patients porteurs de dermatose bulleuse ? 


ATTEINTE ENDOCRINIENNE 
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Quels sont les principaux anticorps impliques dans le diabete 
de type l ? 


60 


Qu'Evoquez-vous chez une femme se plaignant de symptomes 
d'hypothyroldie avec goitre ? Comment le confirme2-vous ? 


I 61 | Quels sont les auto-anticorps a rechercher pour le diagnostic 
de maladie de Basedow ? 
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Qu'evoquez-vous chez un patient asthenique depuis 3 mois 
qui vous montre son ionogramme sanguin: Na - 132 mmol/i; 
K = 5,6 mmol/l ? Quelle en est I'Etiologie la plus frequente ? 


j 63 ) Definir une polyendocrinopathie auto-immune (PEA). 
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ATTEINTE HliPATIQllE 


: 64 Quelle pathologie auto-immune doit-on suspecter chez une 
femme de 40 ans presentant une cholestase anicterlque ? 
Quel examen biologique permet de confirmer ce diagnostic ? 


65 ] Quelle est revolution habitueile de cette pathologie ? 
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Quel traitement doit-on envisager quand la bilirubinemie est 
superieure a 150 jumol/l ? 


I 67 ] Quels sont les auto-anticorps recherches pour le diagnostic 
des hepatites auto-immunes ? 


ATTEINTE DIGESTIVE 



Quels sont les auto-anticorps recherches pour le diagnostic de 
maladie de Biemner ? 
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Decrire les anomalies h^matologiques de la maladie de 
Biermer. 
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Quelle manifestation neurologique est typique d'anemie de 
Biermer ? 



Quel est le traitement de la maladie de Biermer ? 



Quelle complication doit-on redouter dans revolution d'une 
maladie de Biermer ? Quel examen de surveillance doit-on 
realiser regulierement ? 
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Quels auto-anticorps recherche-t-on dans la maladie 
cceliaque ? 


ATTEINTE NEUROLOGIQUE 

r*r Quels auto-anticorps faut-il rechercher pour faire le 
diagnostic de myasthenie ? 
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A quelle pathologie est souvent associee la myasthenie ? 
Comment la rechercher ? 
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A quelle pathologie (rare) sont associes les anticorps anti-Hu ? 
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REPONSES 

I. PATHOLOGIES AUTO-IMMUNES SYSTEMIQUES 

[E Quelle est la methode de deplstage des auto-anticorps ? 

1 • Immunofluorescence indirecte sur cellules tiumaines HEP-2 

m Quels sont les 4 types d'immunofluorescence retrouves ? 
Donner des exemples d'auto-anticorps pour chaque type. 


• Peripherique: anti-ADN natif 
■ Homogene: anti-histone 

• Mouchetee: anti-Sm, anti-SSA, anthSSB, anti-RNP, anti-Scl70 

• Nucieolaire: anti-centromeres 



Quelle est la premiere pathologie auto-immune systemique en 
frequence ? La seconde ? 


* Polyarthrite rhumatolde suivie du syndrome de Gougerot- 
Sjogren 


CONNECTIVITES: 


4 j Quel est le terrain de la sclerodermie systemique ? 

Sexe feminin (3 femmes pour 1 homme), entre 30 et 
50 ans 

Decrire les lesions cutanees de la sclerodermie, 

Infiltration cutanee sciereuse, la peau est luisante, indurCe 
et se laisse difficilement pincer. 

La consequence est une retraction des doigts en flexion et 
une limitation de I'ouverture buccale. 

Quelles sont les particularity du syndrome de Raynaud lors 
de la sclerodermie ? 


• Frequent (90 % des scierodermies) 

• Atyplque (reduit a sa phase cyanique) 

• Necroses ou ulcerations digitales douloureuses 

f~7 1 Quelles sont les 2 formes cliniques de sclerodermie syste¬ 
mique ? Quels en sont les pronostics ? Quels sont les auto¬ 
anticorps recherches ? 

• Sclerodermie systemique limitee (sclerodactylia, CREST 
syndrome, acroscierose): 

- bon pronostic 

- anticorps anti-centromeres 
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• Sclerodermie systemique diffuse: 

- mauvais pronostic 

- anticorps anti-Sc!70 

8 ] Decrire le CREST syndrome. 

• Calcifications sous-cutanees 

• Phenomene de Raynaud 

• CEsophage dystonique (Esophagus) 

• Scferodactylie 

• Telangiectasies 

9 ] Quelle est la premiere cause de mortalite dans la sclerodermie 

syst6mique diffuse ? 


| * Fibrose pulmonaire 
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Quelles manifestations rhumatologiques peut-on observer 
dans la sclerodermie systemique diffuse ? 


• Polyarthrite 

• Osteolyse des dernieres phalanges 

• Phenomena de Raynaud 

• Faiblesse musculaire (myosite) 

• Rarement: syndrome du canal carpien 



Quelles autres atteintes peut-on rencontrer dans la sclero¬ 
dermie systemique diffuse ? 


• Pulmonaire (alveolite neutrophillque puis fibrose ; HTAP 
secondaire a la fibrose ou d'allure primitive de pronostic 
tres mauvais) 

• Digestive 

• Renale 

• Cardiaque (myocardiopathie, pericardite, spasmes 
coronaires) 

1 2 ] Decrire I'atteinte digestive dans la sclerodermie systemique. 

• Atteinte cesophagienne: 

- diminution du p£ristaltisme 

- reflux gastro-oesophagien (baisse du tonus du sphincter 
inf£rieur de 1‘oesophage) 

- la MANOMETRIE cesophagienne est souvent realisee 
pour explorer ces anomalies. 
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Gastroparesie 

Pullulation microbienne du grele comme consequence de la 
baisse du peristaltisme intestinal 


13 Decrire la crise renafe dans la sclerodermie systemique. Quel 
en est le traitement ? 


• Tableau de syndrome hemolytique et ur§mique de 
survenue impr6visible 

• Tableau d'HTA maiigne avec insuffisance r£nale 
progressive et oligurie. 

• Traitement par les IEC 

14] Citer fes examens complementaires principaux pour le 
diagnostic de sclerodermie. 

• Recherche des anticorps anti-centromeres, anthScl70 

• C A PILL AROSCO PI E : megacap ilia ires 

Qs J Quels sont les principes du traitement de ia sclerodermie 
systemique diffuse ? 


■ Traitement symptomatique : 

- traitement du phenomena de Raynaud 

- traitement du RGO (la chirurgie est FORMELLEMENT 
CONTRE-INDIOUEE) 

- traitement de I'HTA (IEC) 

- traitement de la gastroparesie (^rythromycine) 

* Traitement de fond: decevant 

- D-Penicillamine ? 

- interferon gamma ? 

- les corticoi'des et immunosuppresseurs sont peu 
efficaces 
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Quelle est la difference entre un syndrome de Cougerot- 
Sjogren primitif et secondaire ? 


• Syndrome de Gougerot-Sjogren primitif: xerostomie + 
xerophtalmie ISOLEES 

• Syndrome de Cougerot-Sjogren secondaire: xerostomie + 
xerophtalmie + maladie systemique 
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Comment explore-t-on une xerophtalmie ? 


• Interrogator: 

- paupieres collees le matin 

- sensation de corps etrangers intra-oculaires 

- bruiures oculaires 
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* Examen physique: kGratite ponctuee superficielle 

* Test de Schirmer 

* Test au Rose Bengaie 

* Temps de rupture du film lacrymal 

[ 18 ! Comment explore-t-on une xerostomie ? 

* Interrogatoire: 

- sensation de secheresse buccale 

- gene durant les repas 

- obligation de boire beaucoup lors d'un discours 

* Examen physique: 

- levres seches, fissurees 

- perleche 

- glossite 

- hypertrophie des parotides 

* Test au sucre (pathologique si le sucre n'est pas fondu 
avant 3 minutes} 

* Biopsie des glandes saiivaires accessoires 

* La scintigraphie des glandes saiivaires et la sialographie 
sont peu realisees. 

: 19 [ Quelies sont les autres atteintes possibles du syndrome de 
Gougerot-Sjdgren ? 

■ Rhumatologiques: 

- polyarthrite non destructrlce 

- myalgies 

* Renales: 

- tubulopathies (surtout distales) 

* Pulmonaires: 

- fibrose 

- proliferation lympho-plasmocytaire 

- secheresse tracheobronchique 

■ Cutan£es: 

- purpura 

- ph£nom6ne de Raynaud 

- neuroiogique (central, peripherique, psychiatrlquesj 

* Digestives: 

- dysphagie 

- hepatite auto-immune 
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Quels sont les auto-anticorps les plus specifiques du 
syndrome de Gougerot-Sjogren ? 


I • Anti-SSA et anti-ssB 

| 21 j Quel est I'interet de la biopsie des glandes salivaires acces- 
soires ? 


* Retrouve I’lnfiltration lymphoplasmocytaire 

• Classification de Chisolm 
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Que montre I’electrophorese des proteines plasmatiques lors 
du syndrome de Gougerot-Sjogren ? 


* Hypergammaglobulinemie polyclonale a un taux tres 6lev6 

* Pic monoclonal frequent 
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Quelle evolution redoute-t-on dans revolution du syndrome 
de Gougerot-Sjogren ? 
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| * Le LYMPHOME B 

Quels sont les principes du traitement du syndrome de 
Gougerot-Sjogren ? 


* Traitement symptomatlque: 

- du syndrome sec: teinture de Jaborandi (sialagogue) 

- de la xerophtalmie: lanmes artificielles 

- de la xOrostomie: sucer des bonbons sans sucre 

- des arthralgies: anti-inflammatoires non staroidiens 

• Traitement de fond (a discuter): antipaludeens de 
synthOse +/- cortico'ides 
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Quel est le terrain de la dermatopolymyosite et de la 
polymyosite ? 


• Atteinte plus fraquente chez les femmes 

• Dermatopolymyosite: enfant ou adulte 

• Polymyosite: adulte (50-60 ans) 

GE3 Quelle pathologie faut-il systematiquement rechercher lors 
du diagnostic d'une polymyosite ? 

| • Un CANCER (quel qu’il soit) 


48 ♦ 


Question 116, module 8 














27 ] Quelle est la semiologie de I’atteinte musculaire de la poly- 
rmyosite ? 


• Deficit bilateral et symetrique des muscles PROXIMAUX 

• Myalgies 

• Parfois cedeme musculaire 

• Atteinte pharyngee (dysphagie, troubles de la deglutition) 

• Signes negatifs : examen neurologique normal; muscula¬ 
ture oculaire dpargnee 
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Pourquoi I'ECC est-il indispensable devant TOUT tableau de 
myosite ? 


• Frequence des troubles du rythme et de la conduction 

• Myocardite parfois 
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Quels sont les differents mecanismes de I'atteinte pulmonaire 
au cours de la polymyosite ? 


• Pneumopathie d'inhalation 

• Pneumopathie infectieuse (immunodepression) 

• Pneumopathie interstitielle liee a la maladie 

• Pneumopathie interstitielle iatrogene (Methotrexate) 

• Bronchiolite obliterate 

« Hypoventilation alveolaire par atteinte des muscles respi- 
ratoires 

• HTAP precapillaire 
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Decrire I'atteinte cutanee de la dermatopolymyosite. 


• Erytheme rouge fonce, mal limite, photosenslble, sur les 
parties decouvertes 

• Erythema lilace des paupieres superieures 

• Erytheme peri-ungueal douloureux (signe de la manucure) 

• Papules de Gottron 

• CEdeme eiastique, ferme, inf lammatoire 
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Quels sont les examens complementaires realises pour le 
diagnostic d'une polymyosite ? 


Blologie: 

- elevation des enzymes musculaires (CPK, myoglobine, 
aldolase, LDH, ASAT) 

- syndrome inf lammatoire 

- auto-anticorps 
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* Eleetromyogramme 

* IRM musculaire 

* BIOPSIE MUSCULAIRE indispensable: elle retrouve des zones 
de necrose musculaire alternant avec des zones de 
regeneration, inflltrat interstitiel lymphoplasmocytaire 

ImI Quels sont les auto-anticorps recherches dans la poly- 
myosite ? 
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Anti-JOl; anti-PMI ; anti-Ku 

Quels sont les principes du traitement d'une polymyosite ? 

Traitement symptomatique: ergotherapie; kinesitherapie 
Traitement de fond: 

- corticotherapie a 1 mg/kg de prednisone pendant 
6 semaines 

- +/- immunosuppresseurs 

- +/- immunoglobulines intraveineuses 

Quels sont les principaux elements de surveillance d'une poly¬ 
myosite ? 
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• Efflcacite du traitement: 

- TESTING MUSCULAIRE; echelles de performances 

- CPK 

- Recherche d’atteintes s6veres (ECG ++++) 

• Tolerance des corticoides (OS) 


Definir la connectivite mixte, 


• C'est une association d'eiements du lupus Crythemateux 
dlssemine, de polyarthrite rhumatoi'de, de sclferodermie et 
de polymyosite. 


36 


Quels sont les auto-anticorps les plus specifiques de la 
connectivite mixte ? 


j • Anti-RNP 


VASCULARITES 
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Quel est ('element semiologique pathognomonique de i’origine 
vasculaire d'un purpura ? 


| • Purpura INFILTRE 
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Quelle est la classification des vascularites selon la tailie des 
vaisseaux ? 
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• vascularites touchant les arteres de gros calibre (aorte et 
grosses branches de division): 

- maladie de Horton 

- maladie de Takayasu 

• Vascularites touchant les arteres de moven calibre (arteres 
viscerales): 

- periarterite noueuse 

- maladie de Kawasaki 

• Vascularites touchant les arteres de petit calibre 
(arterioles, capillaires, veinules): 

- maladie de Wegener 

- poiyangeite microscopique 

- maladie de Churg et Strauss 

- purpura rhumato'ide 

- cryoglobulinemie 

- maladie de Behcet 

; 39 ] Que sont les cANCA et les pANCA ? A quelles pathologies 
sont-ils associes ? 

• anca = anticorps anti-cytoplasme des polynucieaires 
neutrophiles 

• canca : anticorps antl-proteinase3: maladie de Wegener 

• pANCA : anticorps anti-myeioperoxydase : poiyangeite 
microscopique et syndrome de Churg et Strauss 

: 40 ] Quel est le terrain de la PAN ? 

• Autant I'homme que la femme 

• Entre 40 et 60 ans 

41 j Def inir la PAN. 

• Vascularite inflammatoire des vaisseaux de petit et moyen 
calibres; evoluant par poussees 

42 ] Quel est le mode de decouverte habituel de la PAN et quels 

sont les principaux organes touches ? 

• Decouverte: asthenie, amaigrissement, fievre, arthralgies, 
myalgies, multinevrite 
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• Organes touches: 

- peau 

- systGme nerveux: 

periphGrique (multindvrite) 
central (vascularite cerebrals) 

- rein (nephropathie vasculaire le plus souvent; parfofs 
gfomGrulaire: GNRP) 

- myocarde 

- tube digestif 

- testicules: I'orchite est tr£s £vocatrice 
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Decrire f'atteinte cutanee de la PAN, 


• Purpura vasculaire 

• Nodules sur les trajets vasculaires 

• Livedo 

• Urticai re 

• Lesions ulc£n>n£crotiques 


Qu'evoquez-vous devant des doufeurs abdominales chez un 
sujet pr^sentant une PAN ? 


• Ulcere gastroduodenal 

• Perforation intestinale 

• Infarctus m6senterique 

• Appendicite 

• Cholecystite 

• PanerSatite 
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D^finir le terme multinevrite. 


* C'est une atteinte asymetrique et asynchrone de plusieurs 
troncs nerveux. Elle s'integre dans le cadre des neuro¬ 
pathies p£riph£riques. 



Quel bilan doit-on prescrire avant une ponction biopsie renale 
chez un patient suspect de PAN ? 


• ARTI=RIOGRAPHIE RENALE et le bilan habituel: 

- Biologie : NFS, plaquettes; groupage ABO rhesus, RAI 

hemcstase complete: TP, TCA, temps de 

saignement, fibrinogfene 

ECBU 

- Morphologie: 

echographie et tomographies r&iales 
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Comment affirme-t-on le diagnostic de PAN ? 


• Examen anatomo-pathologlque d'une biopsfe d J une zone 
cliniquement atteinte (souvent blopsie neuromusculalre 
dans le territoire du nerf sclatique poplitG externe) 

* On retrouve: 

- des lesions segmentaires des arteres de moyen calibre 

- necrose fibrinoids des parois 

- infiltration de polynucleaires 

- thrombose de la iumtere 




Que peut-on retrouver a I'arteriographie lors d'une PAN ? 


• Micro-anevrismes et stenoses etagees des arteres de 
moyen calibre 
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Quelle pathologie infectieuse doit-on imperativement recher- 
cher devant une PAN ? Pourquoi ? 


• Hepatite B 

• Consequence thferapeutique : si la recherche de I'antigene 
HBs est positive, on ne traite pas la PAN de maniere 
habituelle (corticoides et immunosuppresseurs): il faut 
traiter I’hepatite B. 
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Quelle est la physiopathologie du syndrome de Churg et 
Strauss et quelles en sont les principales manifestations ? 


• Vascularite a eosinophiles des vaisseaux de petit calibre 

• Asthme grave de survenue tardive 

• Hypereosinophilie 

• Autres localisations de vascularite 

[ 51 ] Quelles sont les principales manifestations cliniques de la 
maladie de Behcet ? 


• Aphtose bipolaire (buccal/sexuel) 

• Hypersensibilite au point de ponction 

• Uveite anterieure a hypopion; ou uveite posterieure 

• Polyarthrite 

• M6ningo-enc6phalite lymphocytaire 

• Thromboses arterielles et velneuses 
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A quel haplotype HLA est associee la maladie de Behcet ? 

I • HLAB51 
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I 53 ! Quelles sont les 3 principales atteintes cliniques dans ia 
maladie de Wegener ? 

• ORL 

• Pulmonaire 

• R6nale 

DEI Decrire les resultats de la biopsie renale dans le cadre d'une 
glomerulonephrite rapidement progressive d'une maladie de 
Wegener. Quelle est I’attitude therapeutique devant cette 
histologie ? 

• Glomerulonephrite nfecrosante segmentaire et focale avec 
proliferation extra-capillaire formant des croissants. 
Absence de depets en immunofluorescence: glomerulo¬ 
nephrite pauci-immune 

• tmmunosuppresseurs en URGENCE 

55 Quelles sont les 2 atteintes cliniques les plus frequentes dans 
le purpura rhumatolde ? 

• Atteinte cutanee (purpura) 

; • Atteinte digestive 

| 56 1 Quelle atteinte conditionne ie pronostic du purpura rhuma- 
toide ? Comment la ddpister en consultation ? 

• Atteinte renale 

• Bandelette urinaire 


II. PATHOLOGIES AUTO-IMMUNES D ORCANES 


ATTEINTE CUTANEE 


57 


Citer 4 pathologies auto-immunes touchant la peau. 


• Pemphigus 

• Pemphigolde bulleuse 

• Vitiligo 

• Pelade 
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Quels anticorps recherchez-vous en immunofluorescence 
indirecte chez des patients porteurs de dermatose bulleuse ? 


• Pemphigus: anticorps anti-substance intercellulaire 

• Pemphigolde bulleuse: anticorps anti-membrane basale 
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ATTEINTE ENDOCRINIENNE 


r 
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Quels sont les principaux anticorps impliques dans le diabete 
de type I? 


• Anticorps anti-cellules 3 des ilots de Langerhans 

• Anticorps anti-CAD 

• Anticorps anti-l A2 

• Anticorps anti-insuline 



Qu'evoquez-vous chez une femme se plaignant de symptomes 
d'hypothyroidie avec goitre ? Comment le confirmez-vous ? 


• Thyroi'dite d’Hashimoto: 

- T4 basse 

- tsh augments 

- presence d'anticorps anti-thyroperoxydase et anti- 
thyroglobuline 

[61 ) Quels sont les auto-anticorps a rechercher pour le diagnostic 
de maladie de Basedow ? 


| • Anticorps anti-r6cepteurs de la TSH 
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Qu'evoquez-vous chez un patient asthenique depuis 3 mois 
qui vous montre son ionogramme sanguin ; Na = 132 mmol/l; 
K = 5,6 mmol/l ? Quelle en est Petiologie la plus frequente ? 


• insuffisance surrenale lente 

• Etiologie la plus frequente : auto-immune (anticorps anti- 
surrenales) 

.« Definir une polyendocrinopathle auto-immune (PEA). 

• Coexistence d'au moins 2 affections endocrlniennes 
dont I'origine auto-immune est prouvSe ou fortement 
suspectee. 


ATTEINTE HepATIQUE 
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Quelle pathologie auto-immune doit-on suspecter chez une 
femme de 40 ans presentant une cholestase anicterique ? 
Quel examen biologique permet de confirmer ce diagnostic ? 


• Cirrhose biliaire primitive 

* Anticorps anti-mitochondries 
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m Quelle est Involution habituelle de cette pathologie ? 

• D'abord asymptomatlque 

• Cholestase anicterique 

• Ictere (voies biliaires intra-hepatiques non dilatdes a 
I'Schographie) 

• Cirrhose et ses complications 

[66 ] Quel traitement doit-on envisager quand la bilirubinemie est 
superieure a 150 jtmol/l ? 


| • Transplantation hepatique 
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Quels sont les auto-anticorps recherch^s pour le diagnostic 
des hepatites auto-immunes ? 


• Anticorps anti-LKMl (Liver Kidney Mlcrosom): hepatite 
auto-immune de type II 

* Anticorps anti-muscle lisse: hepatite auto-immune de 
type I 


ATTEINTE DIGESTIVE 


68 ] Quels sont ies auto-anticorps recherches pour le diagnostic de 
maladie de Biermer ? 


• Anticorps anti-facteur intrinseque 

• Anticorps anti-cellules parietales de I'estomac 
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Decrire les anomalies hematologiques de la maladie de 
Biermer. 


• Anemie macrocytaire ardgdnSrative 

• Leucopenie avec des polynucldaires a noyau hyper- 
segmente 

• Thrombopenie 

• Moelle riche avec de nombreux mdgaloblastes: moelle 
bleue 



Quelle manifestation neurologique est typique d'anemie de 
Biermer ? 


* Sclerose combines de la moelle (syndrome cordonal poste- 
rieur + syndrome pyramidal) 
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Quel est le traitement de la maladie de Biermer ? 


• injections 1M de 1 000 pg de vitamine B12 tous les jours 
pendant 10 jours 

• Puis tous ies mois A VIE 
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Quelle complication doit-on redouter dans revolution d'une 
maladie de Biermer ? Quel examen de surveillance doit-on 
realiser regulidrement ? 


• Addnocarcinome gastrique 

• Fibroscopie gastrique 



Quels auto-anticorps 
coeliaque ? 


recherche-t-on 


dans 


la 


maladie 


| * Anticorps anti-giiadine, 


anti-endomysrum de type IgA 


ATTEINTE NEUROLOCIQUE 

74 J Quels auto-anticorps faut-il rechercher pour faire le 
diagnostic de myasthdnie ? 
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| • Anticorps anti-rdcepteurs de I'acdtyl-choline 

A quelle pathologie est souvent associee la myasthenie ? 
Comment ia rechercher ? 


• Thymome: 

• Radiographie de thorax ; scanner thoracique ; IRM 
THORACIQUE 

• Anticorps antl-muscfes stries 
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A quelle pathologie (rare) sont associes les anticorps anti-Hu ? 


* Polynevrite de Denny-Brown 


(syndrome parandoplasique) 
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Question 117 


Lupus erythemateux 
dissemine (LED) - 
Syndrome des anti- 
phospholipides (SAPL) 



❖ Maladie systemique auto-immune 

❖ Femme jeune 

❖ Tous les organes peuvent etre touches 

❖ Centre-indication absolue des oestroprogestatifs 

❖ Pronostic renal 


1 , Quel est le terrain du LED ? 
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Quels facteurs peuvent induire la premiere poussee lupique ? 


j 3 ] Que peut provoquer ('utilisation des cestroprogestatifs dans 
le cadre d'un LED ? 



Quelles sont les atteintes les plus typiques lors d'un LED aigu ? 


O Quel est le tvpe d’atteinte rhumatoiogique dans le LED ? 


6 Decrire brtevement la semiologie d'un neurolupus. 



Quelle est I'atteinte qui fait le pronostic du LED ? Quelle en est 
ia classification ? 


8 ") Quel bilan immunologique demande-t-on pour faire le 
diagnostic du LED ? 
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Quels sont les anticorps qui s'elevent specifiquement lors d'un 
lupus induit par un medicament ? 
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Quelle est la particularity du syndrome inflammatoire du 
LED? 
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Que peut-on rencontrer a la NFS lors d'un LED ? 


; 12 ] Decrire le syndrome d'Evans. 



Quel bilan doit-on systematiquement realiser pour rechercher 
une atteinte renale lors d'un LED ? 
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Quel examen devez-vous ryaliser devant une proteinurie, ou a 
la moindre anomalie du sediment urinalre ? Qu'en attendez- 
vous ? 


15 Quelle est la cause principale de mortality dans le LED ? 


16 Definir le SAPL. 


17 j Quelles sont les principals manifestations cliniques du SAPL ? 


18 Definir le syndrome de Sneddon. 


19 Quel est le tableau blologique complet du SAPL ? 
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Quelle contraception hormonale peut-on envisager dans le 
LED et dans le SAPL ? 


rail Le sterilet est-il une alternative ? Pourquoi ? 


f 22 1 Que peut-on dire a une femme ayant un LED et souhaitant 
une grossesse ? 


I 23 | Que vous 6voque une serologie syphilitique dissoci§e (VDRL+ 
TPHA-) chez une femme enceinte en bon etat general et sans 
aucun ant§c£dent ? 
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REPONSES 


L.U Quel est le terrain du LED ? 



• Femme jeune (entre 10 et 40 ans) 

• Sujet noir 

• Predispositions genetiques: HLA DR2, DR3 

• Deficit congenital en fractions C2, C4 du complement 

Queis facteurs peuvent induire la premiere poussee lupique ? 


• MEDICAMENTS 

• Exposition solaire 

• Stress 

• infection 


I 3 1 Que peut provoquer I'utilisation des oestroprogestatifs dans 
le cadre d'un LED ? 


• Les oestroprogestatifs peuvent dedencher une poussee 
lupique, mais ne sont pas inducteur de lupus. Risque de 
thromboses veineuses. 



Quelles sont les 2 atteintes cutanees les plus typiques lors 
d'un LED aigu ? 


• Srytheme du visage en vespertilio 

* Photosensibilite 


5 Quel est le type d’atteinte rhumatologique dans le LED ? 


Polyarthrite bilaterale, symetrique, non destructrice 

Osteonecrose aseptique 

Possibilite de luxations : main de Jaccoud 


6 Decrire brievement la semiologie d'un neurolupus. 


Atteinte neuropsychiatrique: 

- Neurologique: 

comitialite 
atteintes centrales 
meningite, encephalite 
neuropathies peripheriques 
TOUT PEUT SE VOIR 

- Psychiatrique: psychose 


Question 117, module 8 


♦ 61 



















Quelle est I'atteinte qui fait le pronostic du LED ? Quelle en est 
la classification ? 



• Atteinte renale 

• Classification OM5: 

- stade I: Glomerules normaux 

- stade II: Glomerulonephrite mesangiale 

- stade III: Glomerulonephrite segmentaire et focale 

- stade IV: Glomerulonephrite proliferative diffuse 

- stade V: Glomerulonephrite extra-membraneuse 

8 j Quel bilan immunologique demande-t-on pour faire le 
diagnostic du LED ? 

• Anticorps antinucleaires 

• Anticorps anti-ADN natifs* 

• Anticorps anti-Sm* 

• Anticorps antinucieosomes 

• Anticorps anti-SSa, anti-SSb 

• Complement (CH 50, C2, C4) 

(* - les plus specifiques) 

Quels sont les anticorps qui s'elevent specifiquement lots d’un 
lupus induit par un medicament ? 

| * Anticorps anti-histones 

Quelle est la particularite du syndrome inflammatoire du 
LED? 



| • Normalite de la CRP 

m Que peut-on rencontrer a la NFS lors d'un LED ? 


• La NFS peut etre normale. 

• Anemie (anemie hemolytique auto-immune et/ou inftam- 
matoire) 

• Leucopenie avec lymphopenie 

• Thrombopenie (auto-immune) 



Decrire le syndrome d'Evans. 


• Association d'une anemie hemolytique auto-immune et 
d'une thrombopenie auto-immune au cours d'un LED 
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Quel bilan doit-on systematiquement realiser pour rechercher 
une atteinte renale tors d'un LED ? 
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• Bandeiette uriraire 

* Proteinurie des 24 heures 

• ECBU 

■ Uree et creatinine sanguines 

* Complement (CHSO, C3, C4) 

Quel examen devez-vous rdaliser devant une proteinurie, ou a 
la moindre anomalie du sediment urinaire ? Qu'en attendez- 
vous ? 


IS 


• Ponction biopsie renale 

• Micrascopie optique: classification OMS 

• Immunofluorescence : depots de Clq et de C3 typiques 
(bon element diagnostique du LED) 

Quelle est la cause principale de mortalite dans le LED ? 


| * Infectieuse 
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Definir le SAPL. 


• Anticoagulant circulant de type anti-phospholipide avec 
des manifestations cliniques 

• Le SAPL peut etre primitif ou secondaire (comme dans le 
LED). 

I 17 1 Quelles sont les principales manifestations cliniques du SAPL ? 


• Thromboses veineuses et arterielles 

• Fausses couches a repetition 

• Manifestations cutanees (livedo) 

• Atteintes neurologiques 

■ Endocardite de Libmann-Sachs 

DE Definir le syndrome de Sneddon. 

• Association d’un livedo, d’accidents ischOmiques cOrebraux 
constitues et d’un SAPL. 

H 9 1 Quel est le tableau blologique complet du SAPL ? 

• TCA allonge, non corrige en presence de plasma de 
temoin; TP normal 

• Serologie syphiiitique dissociee : TPHA - VDRL+ 

• Presence d’anticorps anti-prothrombinase, anti-cardio- 
lipine, anti-[32CP I 


Question 117, module 8 


♦ 65 

















* 

| I 1 Quel geste reatise-t-on au cours de cet examen ? Quels en 
sont les resultats attendus ? 


iXI Queues sont les principales complications d'une maladie de 
Crohn ? 


Piol Quelle est revolution habituelle d'une maladie de Crohn ? 


m Pourquoi faut-il eviter au maximum la chirurgie dans la 
maladie de Crohn (hormis dans le traitement des compli¬ 
cations) ? 


II. RECTOCOUTE HEMORRACIQUE (RCH) 

12 Definir un syndrome dysenterique. 
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Definir ies termes epreintes et tenesme. 


U ±1 Quelle est I'atteinte anatomique de la RCH ? 


m Quels sont les types devolution de la RCH ? 


| 16 1 Quelles sont les manifestations d'une poussee de RCH d'inten- 
site mtnime ? 


j 17~ | Quelles sont les manifestations d'une poussee de RCH d'inten- 
site moderee (cas le plus frequent) ? 
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Quelles sont les manifestations d'une poussee de RCH d'inten- 
sit§ severe ? 
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Quels examens comptementaires doit-on reaiiser pour le 
diagnostic d'une diarrhee glairo-sanglante chez un sujet 
jeune ? 


20 


Quels sont les aspects endoscopiques prtncipaux de la RCH ? 
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Quelies sont les manifestations extra-intestinales de la RCH ? 


22 


Qu’evoquez-vous devant une choiestase chez un patient 
attaint de RCH ? 


i 23 ; Quelles sont les complications digestives de ia RCH a court et 
moyen termes ? 


[~24 ] Quel est le risque evolutif d'une pancolite ? 
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MALADIE DE CROHN 


Deffnir un syndrome de Koenig. 


Doufeur abdominaie de debut brutal, durant quelques 
secondes ou minutes, disparaissant avec des gargouille- 
ments abdominaux. ElKe peut etre accompagnee de ballon- 
nement et d'ondulations pSristaltiques. Le syndrome de 
Koenig traduit un obstacle au niveau du grele. 


2 Definir une colectasie. 


• Slgne radlologique a I'ASP : dilatation colique (colon trans¬ 
verse) superieure a 6 cm, de survenue brutale (risque de 
perforation). 



Quels segments du tube digestif peut toucher Is maladie de 
Crohn ? 


• tous : de la bouche a ranus 

• La maladie de Crohn atteint surtout HI6on et fe colon. 

; • Uatteinte est irr6guli£re (presence de zones saines). 

m Quelles sont ies manifestations digestives d'une maladie de 
Crohn ? 

■ Diarrh^e chronique, glaireuse, exsudative 

• Douleurs abdominales, syndrome de Koenig 

• Masse abdominale parfois 

• Manifestations anaies: fissures, abc&s, fistuies 

m Quelles sont les manifestations extra-intestinales a recher- 
cher? 


• Fievre, alteration de I’etat general 

• Atteintes cutaneo-muqueuses (erytheme noueux, ulcera¬ 
tions buccales, pyoderma gangrenosum) 

• Atteintes rhumatologiques (arthralgies, arthrites, spon- 
dylarthropathies) 

• Atteinte oculaire (uveite) 

[n Quel est I’examen morphologique de reference dans cette 
pathologie ? 

| • Coloscopie totale 
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Quels en sont les resultats attendus ? 


E 


Lesions segmentaires s§parees par des zones de muqueuse 
saine 

Ulcerations muqueuses aphtoides 
Fausses membranes 
Epaississement parietal 

Quel geste realise-t-on au cours de cet examen ? Quels en 
sont les resultats attendus ? 


• Biopsies multiples: 

• Infiltration lymphoplasmocytaire dans TOUTE Tepaisseur 
de la paroi colique 

• Cranulome a cellules 6pithqiioTdes (typique mais inconstant) 

[ 9 Quelles sont les principals complications d r une maladie de 


* Occlusions 

* Fistules 
■ Abces 

* Perforation 

* H£morragies digestives 

* Colectasie 

* Retard staturo-ponderal chez I’enfant 

* Cancer colique (risque plus faible que pour la RCH) 
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Quelle est revolution habituelle d’une maladie de Crohn ? 


: • Evolution chronique, par poussees s6par6es par des remis¬ 
sions cliniques 
• La guPrison est rare 

[~1 1 | Pourquoi faut-il eviter au maximum la chirurgie dans la mala¬ 
die de Crohn (hormis dans le traitement des complications) ? 


• La resection des segments atteints ne prdvient pas la 
rgcidive de la maladie. 

• Risque de resection etendue du grele 


II. RECTOCOUTE HEMORRAGIQUE (RCH) 



Def inir un syndrome dysenterique. 


• Douleur colique paroxystique a type de torsion aceompa- 
gnee de seltes glairo-sanglantes 


Question 118, module 8 


♦ 69 
















13 | Definir les termes epreintes et tenesme, 

• Epreintes: douleur colique intense soulag6e par I'exone- 
ration 

• tenesme : sensation douloureuse de plenitude rectale 



Quelle est I'atteinte anatomique de la RCH ? 


• Atteinte CONST ANTE du rectum 

• Extension variable vers le caecum 

• Respect du greie 
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Quels sont les types devolution de la RCH ? 


• Poussees avec des episodes de remission 

• Evolution vers une pancolite 

• Evolution d’un seul tenant (sans remission) 


16 


Quelles sont les manifestations d'une poussee 
site minime ? 


de RCH d'inten- 


{ • Ouelques selles glairo-sanglantes 

17 ] Quelles sont les manifestations d'une poussee de RCH d'inten- 
site moderee (cas le plus frequent) ? 

• 6 a 10 selles glairo-sanglantes par jour 

• Douleurs abdominales 

• Etat general peu altere 

j 18 | Quelles sont les manifestations d'une poussee de RCH d'inten- 
Site severe ? 


• Plus de 10 selles glairo-sanglantes par jour 

• Douleurs abdominales 

• Alteration de retat general: fievre, amaigrissement 

• D£shydratation, dfenutrition 

• Tachycardie 

• Anfemie, hypoalbuminemie 

| 19 1 Quels examens complementaires doit-on realiser pour le 
diagnostic d'une diarrhee glairo-sanglante chez un sujet 
jeune ? 

• Examen parasitologique des selles (3 jours de suite) et 
coproculture 

• Coloscopie avec biopsies si diarrhee persistante 
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Quels sont les aspects endoscopiques principaux de la RCH ? 


• Lesions diffuses, sans intervalle de muqueuse saine 

• CEdeme de la muqueuse 

• Fausses membranes, saignements, ulcerations 
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Quelles sont les manifestations extra-intestinales de la RCH ? 


• Oculaires 

• Cutanees 

• Rhumatologiques 

• Hepato-biliaires 
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Qu'evoquez-vous devant une cholestase chez un patient 
atteint de RCH ? 


| • Cholangite sderosante 
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Quelles sont les complications digestives de la RCH 8 court et 
moyen termes ? 
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• Hemorragie digestive 

• Perforation 

• Septicemie 

• Colectasie 

Quel est le risque ^volutif d’une pancolite ? 
I • Cancer colorectal 
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Question 119 


Maladie de Horton 
et pseudo-polya rttirite 
rhizomelique (PPR) 


❖ Horton 


“ 

panarterite segmentaire et foeale touchaot 
les arteres de gros calibre 

- 

VS - Biopsies de Tartere temporale 

- 

risque oculaire 

* PPR: 

corticotherapie 

- 

polyarthrite des ceintures 

- 

eorticoides 

- 

recherche d'une maladie de Horton 


Quel est le terrain de survenue de la maladie de Horton et de 
la PPR ? 




2 Quels sont les elements majeurs du diagnostic de PPR ? 


cn Decrire une radiographie d'epaule typique dans la PPR, 


4 Quels sont les principaux diagnostics differentiels de la PPR ? 


5 | Quel est le traitement d'une PPR {avec les principes de 
surveillance) ? 


[6 | Quel est le signe fonctionnel typique de la maladie de 
Horton ? 
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, 7 j Quelles sont les manifestations cliniques de la phase de debut 
d'une maladie de Horton ? 



Quel est le signe physique systematiquement recherche lors 
d'une suspicion de maladie de Horton ? 


9j Quelles sont les arteres les plus souvent touchees ? Quelles en 
sont les traductions cliniques ? 


Qp] Quelle est I'atteinte qui fait la gravite de la maladie de 
Horton ? Par quels mecanismes ? 


| j 1 ] Quels sont les elements biologiques evocateurs de la maladie 
de Horton ? 
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Quel est I'exarmen de certitude qu'il est indispensable de 
realiser devant une suspicion de maladie de Horton ? Quels 
sont les resultats attendus ? 


m Quelles sont les conditions de realisation d'une biopsie de 
I'artere temporale ? 


DS Une biopsie de I'artere temporale normale remet-elle en 
cause le diagnostic ? Pourquoi ? 


15] Quel bitan minimal doit-on realiser devant une suspicion de 
maladie de Horton ? 
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| 16~J Quelle est la conduite a tenir aux urgences devant une 
suspicion de maladie de Horton avec baisse de I'acuite 
visuelle ? Examens complementaires; principes du traitement. 



Quel est I'interSt des bolus de corticoldes si I'on constate une 
amaurose unilateral ? 


| 18 [ Quels sont les principes du traitement d'une maladie de 
Horton ? 



Quel est le critere biologique majeur de surveillance de 
i'eff icacite du traitement d'une maladie de Horton ? 


p20 | Quelle pathologie infectieuse evoque-t-on classiquement 
devant une augmentation de la VS ou de la CRP chez un 
patient traite pour une maladie de Horton ? 
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REPONSES 

( 11 Quel est le terrain de survenue de la maladie de Horton et de 
la PPR? 


• sujet age (65-70 ans) 

• 2 femmes pour 1 homme 


j 2_ j Quels sont les elements majeurs du diagnostic de PPR ? 

• Polyarthrite des ceintures scapulaire et pelvienne 

• Alteration de I'etat general 

• Syndrome inflammatoire biologique important 


3 


Decrire une radiographie d'epaule typique dans la PPR. 


• Elle est NORMALE. 

• Parfois, demineralisation localisee 


4 ] Quels sont les prindpaux diagnostics differentiels de la PPR ? 


• Neoplasiques: myelome, metastases 

• Polyarthrite rhumatoide 

• Periarterite noueuse, polymyosite 

• periarthrite scapulo-humerale 

cn Quel est le traitement d'une PPR (avec les principes de 
surveillance) ? 


• Corticotherapie (0,25 d 0,50 mg/kg/jour de prednisone) 
pendant 1 a 2 ans 

• Mesures adjuvantes 

• Surveillance: 

- efficacite (examen Clinique, syndrome inflammatoire) 

- tolerance (effets secondaires des corticoldes) 

6 ] Quel est le signe fonctionnel typique de la maladie de 
Horton ? 


I • Cephalees fronto-temporales exacerbees par le contact 

CD Quelies sont les manifestations cliniques de la phase de debut 
d'une maladie de Horton ? 

• cephalees 

• Alteration de retat general 

• PPR 

• Troubles visuels (hors baisse de I'acuite visuelle) 
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Quel est le signe physique systematiquement recherche a 
I'examen clinique lors d'une suspicion de maladie de Horton ? 



• Palpation des 2 arteres temporales 

• Abolition du pouis 

• Artdre inflammatoire: rouge, Indurde, ceti&mateuse, 
douloureuse 

mu Quelles sont les arteres les plus souvent touchees ? Quelles en 
sont les traductions cliniques ? 


• Les branches des artSres carotides extemes: 

- art£re temporale superficielle: c£pha!6es fronto- 
temporales, hyperesthgsie du scalp, necrose du scalp, 
palpation : cf. question 8 

- artfere maxillaire : claudication intermittente des 
machoires 

- artere occipitale: Cephases occipitales 

- artere linguale: glossodynies, ulcere, necrose de iangue 

- artere faciale: douleurs et cedemes de la face 


Q° Quelle est I'atteinte qui fait la gravite de fa maladie de 
Horton ? Par quels meeanismes ? 


• Atteinte oculaire: peut conduire a la excite definitive 

• Meeanismes: 

- nGvrite optique ischemique anterieure aigue par 
atteinte des arteres ciliaires courtes 

- obliteration de I'artere centrale de la retine 



Quels sont les elements biologiques evocateurs de la maladie 
de Horton ? 


* Syndrome inflammatoire majeur (VS et CRP tr&s 6lev6es) 

* Cholestase anicterlque 

* Absence d'anomaiies immunoiogiques 



Quel est I'examen de certitude qu'il est indispensable de 
rGaliser devant une suspicion de maladie de Horton ? Quels 
sont les resultats attendus ? 


* Biopsie de I’artere temporale 

* Resultats: 

- panarterite segmentaire et focale 

- granulome inflammatoire infiftrant les 3 tuniques 
artGrielles 

- destruction de la limitante elastique interne 

- thrombus, necrose fibrinoide 

- presence de cellules geantes 
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13 j Quelles sont les conditions de realisation d'une biopsie de 
I'artere temporale ? 


* Apres bilan d’hemostase 

* Guidde par la cfinique ou le doppler 

* Large (5 cm) 

* Sous anesthesie locale 

1 14 j Line biopsie de I'artere temporale normale remet-elle en 
cause le diagnostic ? Pourquoi ? 


• NON, car I'arterite est segmentaire et focale. 

• Ce rdsultat est rencontre dans 20 % des cas. 



Quel bilan minimal doit-on realiser devant une suspicion de 
maladie de Horton ? 


• Examen Clinique 

• Examen ophtalmologique 

• Biologie: 

- CRP-VS 

- hemostase (avant la biopsie) 

- ionogramme sanguin, glycdmie (pretherapeutique) 

• ECC ; ecbu ; radio de thorax (foyer infectieux, atteinte 
aortique); radio des sinus, panoramique dentaire (prethe¬ 
rapeutique} 

■ Biopsie de I'artere temporale 

m Quelle est la conduite a tenir aux urgences devant une 
suspicion de maladie de Horton avec baisse de I'acuite 
visuelle ? Examens complementaires ; principes du traitement. 

• C'est une urgence 

• Bilan: 

- VS-CRP 

- kaliemie, ECC (pretherapeutique) 

• Traitement: si syndrome inflammatoire severe: 

- bolus de corticoides (1 g de prednisone par voie intra- 
veineuse par jour pendant 3 jours) 

- mesures associees 

- anticoagulation preventive 
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17 Quel est Nnteret des bolus de corticoides si ton constate une 
amaurose unilateral ? 

* PrGvenir ratteinte de I'oeil controlat§ral 

* G6n£ralement, I'oeil atteint ne recup^re pas. 

ffs Quels sont ies principes du traitement d'une maladie de 
Horton ? 

* Corticoth6rapie g£nerale (per os) (1 mg/kg/jour de 
prednisone) jusqu'a la disparrtion des signes cliniques et la 
baisse de la CRP (environ 1 mois); puis d£croissance 
progressive pour une dur£e totale de traitement de 18 a 
36 mois, 

* Mesures assocides: 

- regime sans sel et sans sucres d’absorption rapide 

- supplementation potassique 

- prevention de I'osteoporose: calcium, vitamine D, 
biphosphonates, kinesitherapie 

- protection gastrique eventuelle 

* Surveillance 

DE Quel est le entire biologique majeur de surveillance de 
I'efficacite du traitement d'une maladie de Horton ? 

| • La CRP 

DE Quelle pathologie infectieuse evoque-t-on classiquement 
devant une augmentation de la VS ou de la CRP chez un 
patient traite pour une maladie de Horton ? 

| • La tuberculose 
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Question 120 


Pneumopathie interstitielle 
diffuse 



❖ EUMINER UN OAP 

❖ Maladies infiltratives du poumon 

❖ SarcoVdose 

❖ Scanner thoraclque - LBA 

❖ Syndrome restricts 

❖ Maladies professionnelles 


DU Decrire un syndrome interstitiel radiologique. 


cm Definir un syndrome restricts. 


3 Decrire les EFR d'une maladie infiltrative du poumon. 


cn Quel est le risque evolutif majeur d'une maladie infiltrative du 
poumon ? 


cm Devant un syndrome Interstitiel radiologique, quels 
diagnostics doit-on eliminer avant d'^voquer une maladie 
infiltrative du poumon ? 


6 ] Quelle est I'etiologie la plus frequente des maladies 
infiltratives du poumon ? 


’ 7 I Quelles sont les autres etiologies les plus frequentes ? 


Quels facteurs iatrogenes peuvent provoquer une maladie 
infiltrative du poumon ? 
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9 [ Quels sont les 2 examens complementaires essentiels pour le 
diagnostic etiologique d'une maladie infiltrative du poumon ? 


m Quelie est ia cytologie d'un LBA normal ? 


con Quelle maladie infiltrative du poumon vous evoque un LBA 
riche en polynucleaires neutrophiles ? 


DU Quels sont les 3 grands cadres etiologiques des syndromes 
restrictifs ? 


cun Citer des professions exposees au risque de silicose. 


DU Quelies sont les complications de la silicose ' 


i ljT] Citer des professions exposees au risque d'asbestose. 


16 1 Definir I'asbestose. 


[13 Comment confirme-t-on le diagnostic d'asbestose ? 


18 J Quelies pathologies pleurales peuvent survenir au cours d'une 
exposition a I'amiante ? 


19 , Quels sont ies cancers lies a I'exposition a I'amiante ? 


20 Definir le syndrome d'Erasmus. 


ratTI Definir le syndrome de Caplan-Colinet 


80 ♦ 


Question 120, module 8 










































REPONSES 



Decrire un syndrome interstitiel radiologique. 

• Opacites non systematises: 

- non confluantes 

- sans bronchogramme aerlen 

- reticulaires ou mlcronodulaires 

- avec ou sans lignes de Kerley 


Definir un syndrome restrictif. 


Baisse de la capacity pulmonaire totale d'au moins 20 % 
par rapport a la thdorique 

Decrire les EFR d'une maladie infiltrative du poumon. 

Syndrome restrictif 
Trouble de la diffusion avec: 

- baisse de ia DLCO (Diffusion Limite du CO) 

- desaturation a I'effort 

- effet shunt 

Quel est le risque 6volutif majeur d'une maladie infiltrative du 
poumon ? 


• Fibrose pulmonaire avec insuffisance respiratoire 
chronique 



Devant un syndrome interstitiel radiologique, quels 
diagnostics doit-on eliminer avant d'evoquer une maladie 
infiltrative du poumon ? 


• OAP EN PRIORITE 

• Pneumopathie atypique (a mycoplasme, a legionnelle, a 
chlamydia) 

• Pneumocystose pulmonaire 

• Miliaire tuberculeuse 

• Lymphangite careinomateuse 



Quelle est I'etiologie la plus frequente des maladies infiitra- 
tives du poumon ? 


| * la sarcoidose 

7 ] Quelies sont les autres etiologies les plus frequentes ? 

• Fibrose pulmonaire primitive 

• Pathologies li£es a I'environnement: 

- pneumoconioses 

- alveolites allergiques extrinseques 
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• Medicaments (Amiodarone...) 

• Histiocytose X 

• Collagenoses 

[j8 | Quels facteurs iatrogEnes peuvent provoquer une maladie 
infiltrative du poumon ? 

• MEDICAMENTS: 

- CORDARONE 

- Bieomyclne 

- Methotrexate 

- Nitrofurantoine 

• RADIOTHERAPIE 

9~| Quels sont les 2 examens complEmentaires essentiels pour le 
diagnostic etiologique d'une maladie infiltrative du poumon ? 

• Scanner thoracique avec coupes fines sur le parenchyme 
pulmonaire 

• LB A 

[10 ] Quelle est la cytoiogie d’un LBA normal ? 

• 150 ooo elements/ml avec: 

- 90 % de macrophages 

- 5 a 10 % de lymphocytes 

- moins de 2 % de polynucieaires neutrophiles 

0 Quelle maladie Infiltrative du poumon vous evoque un LBA 
riche en polynucieaires neutrophiles ? 

| • Fibrose pulmonaire primitive 

[l2 | Quels sont ies 3 grands cadres etiologiques des syndromes 
restrictifs ? 

• Maladies infiitratives diffuses 

• Pathologies de la cage thoracique 

• Pathologies neuromusculaires 

13 ] Citer des professions exposees au risque de siticose. 

• Travaux sur la roche: mines, forages de tunnel 

• Industrie de la ceramique, prothesiste dentaire 

• Tableau 25 des maladies professionnelles 
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m Quelles sont les complications de la silicose ? 

• Insuffisance respiratoire chronique 
■ Tuberculose 

• Melanoptysie 

• Greffe aspergillaire 

• Pneumothorax 

• Hemoptysie 

• Suppuration bronchique chronique 

j 15j Citer des professions exposees au risque d'asbestose. 

• Utilisation de fibrociment 

• Calorifugeage 

• Confection de freins 

• Tableau 30 des maladies professionnelles 
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Definir I'asbestose. 


• Fibrose interstitielle diffuse pulmonaire liee a ['inhalation 
d'amiante (les manifestations pleurales ne definissent 
done pas I'asbestose) 


[~17~| Comment confirme-t-on le diagnostic d'asbestose ? 


• Au LBA : presence de corps asbestosiques {= corps ferru- 
gineux) a un taux supSrieur a 1 CA/ml 



Quelles pathologies pleurales peuvent survenir au cours d'une 
exposition a I'amiante ? 


• Bdnignes: 

- plaques pleurales 

- pleuresie asbestosique 

• Malignes: mesotheiiome pleural 

I 19 Quels sont fes cancers lies a [’exposition a I'amiante ? 



• Cancer broncho-pulmonaire 
1 • Mesotheliome pleural 

Definir le syndrome d'Erasmus. 

| • Silicose + sclerodermie 



Definir le syndrome de Caplan-Colinet, 


| • Silicose + polyarthrite rhumatoide 
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Polyarthrite rhumatoTde (PR) 


Question 121 



❖ Terrain: femme de 45 ans 

❖ Polyarthrite destructrlce, dfiformante, ankylosante, 
symetrique 

❖ Atteinte des mains 

❖ Tenosynovites 

❖ Attelntes extra-articulaires 

❖ Facteur rhumathoide 

❖ NE PAS OUBLIER LES MESURES PSYCHOLOCIOUES ET 
SOCIALES DU TRAITEMENT 



Quelles sent les caracteristiques semiologiques d'une douleur 
articulaire inflammatoire ? 


Quelles sont les donnees epidemiologiques de la PR ? 


3 | Comment evoque-t-on le diagnostic de PR a la phase de 
debut? 



□H 




Quelles sont les articulations respectees par la PR ? 


Decrire urve main typique de PR a la phase d'etat. 


Quelles sont les complications extra-articulaires a rechercher 
dans la PR (sans detainer) ? 


Decrire le syndrome de Felty. 
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8 ! Quelles atteintes neurologiques peut-on rencontrer dans la 
PR? 
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Quelles atteintes pulmonaires peut-on rencontrer dans la PR ? 


Queiles atteintes ophtalmologiques peut-on rencontrer dans 
la PR? 


I 11 | Quelles atteintes cutaneo-muqueuses peut-on rencontrer 
dans ia PR ? 


i lSf] Quelles atteintes cardiaques peut-on rencontrer dans la PR ? 


fl3 1 Que doit-on evoquer devant I'apparition d'une proteinurie 
importante apres plusieurs annees devolution d'une PR ? 


[~T4 ] Quels sont les marqueurs biologiques a rechercher pour le 
diagnostic de PR ? Quelles en sont les principales caracte- 
ristiques ? 


□m Decrire I'histoiogie de la synoviale retrouvee au cours de la PR. 


; 16] Quels sont les criteres d'evolutivite d'une PR? (= comment 
surveille-t-on I'efficacite du traitement d'une PR ?} 


17 ] Quels sont les facteurs de remission d'une PR ? 


: 18 ] Quelle est I'influence typique de ia grossesse sur la PR ? 
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Quels sont les facteurs de gravite d'une PR ? 
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Quels sont les grands axes de prise en charge d'une PR ? 


1 21 Citer 3 toxicites du Methotrexate et une association medica- 
menteuse a risques. 


[22l Quelle est la surveillance de la tolerance d'un traitement par 
les sels d'or ? 
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Quels sont les aspects psychologiques a prendre en compte 
dans la prise en charge d'une PR ? 


[24 I Definir brievement les indices de Lee et de Ritchie. 
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REPONSES 


| 1 ] Quelles sont les caracteristiques semiologiques d’une douleur 
articulaire inflammatoire ? 


• Douleur nocturne (nombre de reveils a chiffrer) 

• Derouillage matinal (a chiffrer) 

• Absence de facteur mGcanique d6clenchant 

• Douleur mal souiagee par les antalglques usuels 
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Quelles sont les donnees epidemiologiques de la PR ? 


• 3 femmes pour 1 homme 

• Pic de frequence entre 35 et 55 ans 

• Origine multlfactorielle 

• Severite lies au groupe HLA DR4 


3 


Comment evoque-t-on le diagnostic de PR a la phase 


de 


debut ? 


• Clinique: 

- terrain 

- polyarthrite symetrique touchant les articulations 
metacarpo-phalangiennes et interphalangiennesdes 
deuxiemes et troisiemes doigts ; les metatarso- 
phalangiennes des deuxiemes et troisiemes orteils 

- tenosynovites 

• Radiologie: 

- erosion de la tete du cinquieme metatarsien 

- demineralisation epiphysaire en bandes 

• Biologie: 

- syndrome inflammatoire 

- le facteur rhumatoi'de est le plus souvent negatlf au 
stade precoce 

• Elimination des autres causes de polyarthrite 

4 j Quelles sont les articulations respectees par la PR ? 

• Rachis dorsolombaire 

• Sacro-lllaques 

• Interphalangiennes distales 
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[ 5 1 D ^ cr i re une main typique de PR a la phase d'etat. 

• Deformation des doigts: 

- col de cygne 

- boutonniere 

- maillet 

- pouce en 2 

- coup de vent cubital 

• Ruptures tendineuses 

• Poignet: 

- gonflement dorsal du carpe 

- subluxation anterieure du carpe 

| 6 1 Quelles sont les complications extra-articulaires a rechercher 
dans la PR (sans detainer) ? 

• Cutaneo-muqueuses 

• Oculaires 

• Cardiaques 

• Pulmonaires 

• Neurologiques 

• Amylose 

• Syndrome de Felty 

7 i DScrire le syndrome de Felty. 

• PR 

• Splenomegalie 

• Leuconeutropenie 

8 Quelles atteintes neurologiques peut-on rencontrer dans la 
PR? 

• Centrales: 

- compression m£dullaire par luxation atloido-axoidienne 

- amylose 

• Peripheriques: 

- multinevrite (vascularite) 

- polynevrite sensitive (iatrogene, PR, amylose) 

- syndrome du canal carpien 

j 9 ] Quelles atteintes pulmonaires peut-on rencontrer dans la PR ? 

• Pleuresie exsudative 

• Fibrose interstitielle 

• Nodules parenchymateux 

88♦ Question 121 , module 8 

















Quelles atteintes ophtalmologiques peut-on rencontrer dans 
la PR? 
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* Syndrome sec (syndrome de Gougerot-Sjdgren secondaire) 
» £piscl6r!te/scl6rlte 

irn Queues atteintes cutaneo-muqueuses peut-on rencontrer 
dans la PR ? 


« Nodules rhumatoides 

• Purpura vasculalre 

• syndrome sec 

1 | Quelles atteintes cardiaques peut-on rencontrer dans la PR ? 

• pericardlte 
■ Myocardite 

• Endocardite 

| 13 | Que doit-on evoquer devant I'apparition d'une proteinurie 
importante apres plusieurs annees devolution d'une PR ? 

| • Amylose rdnale de type AA 

14 ] Quels sont les marqueurs biologiques a rechercher pour le 
diagnostic de PR ? Quelles en sont les principales caractE- 
ristiques ? 


• Facteur rhumatoide: 

- IgM anti-lgG 

- apparition retardee 

- non specifique 

- latex (plus sensible); Waaler-Rose (plus specifique) 

• Anticorps antPfilagrine: 

- plus specifique 


IS 


Decrire i'histologie de la synoviale retrouvee au cours de la PR. 


• 4 criteres NON SPECIFIOUES: 

- multiplication et hypertrophie des franges synoviales 

- hyperplasie de la couche bordante des synoviocytes 

- infiltration lymphoplasmocytaire 

- foyers de necrose fibrinoide 

• ELLE PEUT ETRE NORMALE. 
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Quels sont les criteres d'evolutivite d'une PR ? (= comment 
surveille-t-on I'efficacite du traitement d'une PR ?) 
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• Clinique: 

- nombre de rSveiis nocturnes 

- duree du derouillage matinal 

- nombre de synovites 

- douleur (EVA) 

- handicap 

- signes extra-articulaires 

• Bioiogie: 

- VS-CRP 

[ 17 ] Quels sont les facteurs de remission d'une PR ? 


* Deuxifeme et troisieme trimestres de grossesse 

* ictere 

* Paralysie 
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Quelle est I'inf luence typique de la grossesse sur la PR ? 


• Remission aux deuxieme et troisieme trimestres 

• Rechute apres I'accouehement 
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Quels sont les facteurs de gravite d'une PR ? 


• Age de debut infdrleur a 35 ans 

• Gravite Clinique (grand nombre de synovites) 

• Nodules rhumatoides, signes extra-articulaires, vascularite 
■ CRP sup^rieure a 100 mg/1 

• Facteur rhumatoi'de tres augments 

• Lesions radiologiques evoluees 

• HLA DR4 

• inefficacite du traitement de fond 
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Quels sont les grands axes de prise en charge d'une PR ? 


• Traitement medical: 

- traitement symptomatique 

- traitement de fond 

• Reeducation: 

- kinesitherapie 

- ergotherapie 

- attelles, ortheses 
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• Traitement ehirurgical: 

- proth^ses 

- chirurgie r£paratrice 

• Prise en charge sociale: 

- prise en charge a 100% 

- amenagement du poste de travail 

- reclassement professionnel 

• Prise en charge psychologique 

HD Citer 5 toxicites du Methotrexate et une association medica- 
menteuse d risques. 


• Toxicites hematologique, hepatique, pulmonaire (pneumo- 
pathie interstitielle) 

• Association aux AINS 
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Quelle est la surveillance de la tolerance d'un traitement par 
les sels d'or ? 


• Recherche d'une reaction allergique apres une injection 
test 

• Bandelette urinaire avant chaque injection: s’il y a une 
proteinurie, on realise une proteinuria des 24 heures. 

• NFS (cytopenies, hypereosinophilie) 



Quels sont les aspects psychologiques £ prendre en compte 
dans la prise en charge d'une PR ? 


• Maladie de longue duree 

• Douleurs chroniques 

• Handicap: difficulty pour mener une vie professionnelle 
et familiale normales 

• image du corps deformee 

• Traitement de fond lourd 
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Definir brievement les indices de Lee et de Ritchie. 


* Lee: indice fonctionnel; cote le handicap 

* Ritchie: index de douleur, recherch^e sur chaque 
articulation 
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Question 122 


Polyradiculonevrite aigue 
inflammatoire (PRNA) - 
Syndrome de Guillain-Barre 



❖ Hospitalisation systematique; urgence medicale 

❖ Evaluer le risque vital 

❖ Ponction lombafre - EMC 

❖ D£mv6linisation segmentaire 

❖ Anticoagulation systematique 



Decrire la semiologie typique de la PRNA au stade de debut. 


EE Que doit-on evoquer devant des paresthesies des 2 membres 
inferieurs, une atteinte motrice des membres inferieurs avec 
abolition des reflexes osteo-tendineux, avec des reflexes 
presents aux membres superieurs ? Comment le confirmer 
ciiniquement ? 



Est-il habituel de rencontrer des troubles sphincteriens dans 
la PRNA ? 



Pourquoi la sensibilite thermo-algique est respectee dans la 
PRNA? 


m Quels sont les 2 examens complementaires a visee 
diagnostique dans ta PRNA ? 



Decrire le resultat typique de ia ponction lombaire dans la 
PRNA. 
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Que faire si la ponction lombaire (PL) est normale ? Pourquoi ? 


8 Decrire I'EMG en stimulation detection dans la PRNA. 


[~9 1 A I'EMG, en detection, que peut-on conclure devant des 
potentiels de fibrillation ? Quelle en est la signification 
pronostique dans la PRNA ? 


IjE 

Oil 
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Quelle est revolution habituelle d'une PRNA ? 


Quel est le pronostic de la PRNA ? 


Quels sont les facteurs de mortality dans la PRNA ? 


Quelles sont les modalites d'hospitalisation d'une PRNA sans 
signe de gravite ? 
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Quelles sont les situations cliniques imposant I'hospitalisation 
en reanimation ? 


15 Quelles sont les differentes complications respiratoires dans la 
PRNA? 


P~6] Comment 6value-t-on la fonction respiratoire au lit du 
malade? 


nn Que faire devant I'alteration de la fonction respiratoire ? 
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Quelle est la complication la plus redoutee de la dysauto- 
nomie ? Quel medicament doit-on utiliser en urgence pour la 
traiter ? 
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Quel traitement doit-on systematiquement donner dans une 
PRNA ? Selon quelles modalites ? 


[20 J Quel traitement complementaire doit etre instaure si le 
patient presente une paralysie faciale ou une dlplegie faciale ? 


[21 1 Clter 3 causes classiques de dissociation albumino-cyto- 
logique. 
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REPONSES 

m Decrire la semiologie typique de la PRNA au stade de debut. 

* Attelnte neurologique p^ripherique, sym&trique, ascen- 

dante, bilaterale 

* Attelnte sensitive; paresth£sies des 4 extr6mit6s 

* Attelnte motrice: 

- deficit moteur predominant aux racines des membres 
inferieurs 

- abolition des reflexes osteo-tendineux 

- attelnte des paires crSniennes 

nn Que doit-on evoquer devant des paresthesies des 2 membres 
inferieurs, une atteinte motrice des membres inferieurs avec 
abolition des reflexes osteo-tendineux, avec des reflexes 
presents aux membres superieurs ? Comment le confirmer 
cliniquement ? 


• Syndrome de la queue de cheval 

• Examen perineal avec toucher rectal 



Est-il habituel de rencontrer des troubles sphinct£riens dans 
ia PRNA ? 


j • Non 



Pourquoi la sensibilite thermo-algique est respectee dans la 
PRNA? 


• La sensibilite thermo-algique est transmise par des fibres 
nerveuses de petit calibre (IC> qui sont AMYELINIQUES. 

j 5 ] Quels sont les 2 examens complementaires a visee 
diagnostique dans la PRNA ? 

• Ponctlon lombaire avec etudes biochimique, cytologlque et 
bacteriologique (systematique) 

• EMC des 4 membres en stimulation detection 

{ 6 j Decrire le resultat typique de la ponctlon lombaire dans la 
PRNA. 


• Dissociation albumino-cytologique: 

- protbinorachie augmentee 

- moins de 3 cellules par mm 3 

- a I’electrophorese des proteines du LCR: Albumine 
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Que faire si la ponction lombaire (PL) est normale ? Pourquoi ? 



• II faut refaire la PL une semaine plus tard car la PL peut 
etre normale au debut de I'affection. 

| 8 j Decrire I'EMC en stimulation detection dans la PRNA, 

• L'EMC traduit une neuropathie demyeiinisante avec: 

- ralentissement des vitesses de conductions sensitives 
et motrices 

- blocs de conduction 

- allongement du temps de latence distale 

- allongement du temps de latence des ondes tardives F 
etH 

• L'EMC peut etre normal au debut de la PRNA. 

9 ' A I'EMC, en detection, que peut-on conciure devant des 
potentiels de fibrillation ? Quelle en est la signification 
pronostique dans la PRNA ? 

| • Lesions axonales: risque important de sequelles (20 % des 
PRNA environ) 

jjO : Quelle est revolution habituelle d'une PRNA ? 

• 3 PHASES: 

- phase d'extension (duree: environ 2 semaines) 

- phase de plateau (duree: environ 2 semaines) 

- phase de recuperation (duree: de plusieurs semaines a 
plusieurs mois) 

li j Quel est le pronostic de la PRNA ? 

• Guerison sans sequelles: SO % cas 

• sequelles surtout si atteinte axonale 

• Mortalite : 3 a 10 % des cas selon la qualite de la reani¬ 
mation 

D3 Quels sent les facteurs de mortalite dans la PRNA ? 

• Troubles de la deglutition 

• Atteinte respiratolre 

• Dysautonomie 

■ Complications thrombo-emboliques 
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Quelles sont les modalites d'hospitalisation d’une PRNA sans 
signe de gravite ? 


• Systematique, en urgence 

• A proximity d'une inanimation 

• Reanimateur prCvenu 
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Quelles sont les situations cliniques imposant I'hospitalisation 
en reanimation ? 


• Atteinte respiratoire 

• Dysautonomie 

• Troubles de la phonation 

• Troubles de la deglutition 

• Extension rapide du deficit 
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Quelles sont les differentes complications respiratoires dans la 
PRNA? 


• Paralysie des muscles respiratoires 

• Pneumopathie d’inhalation 

• Embolie pulmonaire 
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Comment evalue-t-on la fonction respiratoire au lit du 
malade ? 


• Mesure de la frequence respiratoire 

• Efficacite de la toux 

• Compte en apnee 

• Ampliation thoracique 

■ Debit expiratoire de pointe 


17 Que faire devant ('alteration de la fonction respiratoire ? 
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Transfert en reanimation 

Intubation oro-trach6ale pour ventilation mecanique (le 
patient doit etre prevenu de cette eventualite au moment 
du diagnostic) 

Quelle est la complication la plus redoutee de la dysauto¬ 
nomie ? Quel medicament doit-on utiliser en urgence pour la 
traiter ? 


• La bradycardie severe avec risque de mort subite 

• Atropine par voie intraveineuse 
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19] Quel traitement doit-on systematiquement donner dans une 
PRNA ? Selon quelles modaiites ? 


• ANTICOACULATION: 

- hypocoagulante si paralysie complete 

- isocoagulante dans les autres cas 
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Quel traitement compl^mentaire doit etre instaure si le 
patient presente une paralysie faciale ou une diplegie faciale ? 


| • Solns et surveillance OCULAIRES 

21 i Citer 3 causes classiques de dissociation albumino-cyto- 
logique. 


• PRNA 

• Diabete 

• Compression meduilaire (mais attention: la PL est formelle- 
ment contre-indiqu£e devant une suspicion de compres¬ 
sion meduilaire) 
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Psoriasis 


Question 123 



<* Dermatose tres frSquente 

❖ Dermatose chronique £voluant par pouss&es 

❖ Diagnostic ciinique 

❖ Certaines formes sont graves 

❖ Retentissement psychologique (de toute dermatose 
chronique) 



Quelle est la frequence du psoriasis ? Quel est I'age habituel 
d'apparition ? 



Citer les principaux facteurs declenchants d'une pouss£e de 
psoriasis, 


[ 3 ] Quels medicaments peuvent deciencher une poussee de 
psoriasis? 


ED 

~<T ] 

Em 


Citer un facteur nature! d'amelioration des lesions. 


Decrire la lesion cutanee elementaire du psoriasis vulgaire. 


Quelles sont les localisations du psoriasis vulgaire ? 


Quel est le diagnostic differentiel de I'atteinte psoriasique du 
cuir chevelu ? Comment fait-on la difference ? 


8 J Quelles sont les lesions d'un ongle psoriasique ? 
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j 9~~| Quels examens compiementaires doit-on realiser pour 
confirmer le diagnostic de psoriasis ? 
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Definir un psoriasis inverse. 



Quels sont les diagnostics differentiels d'un psoriasis inverse ? 
Quel est ('element semiologique fortement evocateur du 
psoriasis ? 



Queues sont les formes graves du psoriasis ? 


[ lif] Donner 2 exemples de traitement d’attaque d'un psoriasis 
localise au coude. 


14 Quelles sont les contre-indications dermatologiques a I'utili- 
sation du calcipotriol ? 


[l 5 ] A quel risque majeur sont exposes les patients ayant repu une 
PUVAtherapie ? 


f 16 1 Quelles sont les contre-indications a la PUVAtherapie ? 


| 17 J Quelle precaution indispensable doit prendre un patient sous 
PUVAtherapie ? Pourquoi ? 



Quelle est la principale restriction a I'utilisation des retinoides 
(soriatane) ? 
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Quel est le medicament de choix dans le traitement du 
rhumatisme psoriasique ? 
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Quel traitement general est contre-indique chez un sujet 
atteint de psoriasis ? 


Question 12 3, module 8 
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REPONSES 

Quelle est la frequence du psoriasis ? Quel est I'fige habituel 
d'apparition ? 


* Frequence: 2 % de la population 

* Apparition a tout age 



Citer fes princlpaux facteurs declenchants d'une poussee de 
psoriasis. 


* Psycholagiques 
» Medicamenteux 

* lofectieux 

■ Toxiques (alcool) 

* Mecaniques (phEnomEne de Koebner) 

1X1 Quels medicaments peuvent dedencher une poussee de 
psoriasis ? 

* AINS (indomethaeine surtout) 

* Aspirin© 

* Lithium 

* Betabloquants 

* AntipaludEens de synthEse 

* Corticotherapie genErale 

X Citer un facteur nature! d'amelioration des lesions, 

| • Exposition solaire 

X Decrire la lesion cutanee elementaire du psoriasis vulgaire, 

* Plaque eryth^mato-squameuse a limites nettes, en relief 

* Le grattage peut faire apparaitre une«rosee sanglante» 

m Quelles sont les localisations du psoriasis vulgaire ? 

* Toute la peau peut Etre touchEe 

* Topographie: coudes, genoux, rEgion sacrEe, culr chevelu 

X Quel est le diagnostic differentiei de I'atteinte psoriasique du 
cuir chevelu ? Comment faiton la difference ? 


* La dermite sEborrhEique 

* Dans le psoriasis: pas d'alopEcie, les cheveux traversent le 
casque squameux 

* Dans la dermite sEborrhEique: les cheveux sont recou- 
verts par les squames 
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8 S Quelles sont les lesions d'un ongle psoriasique ? 


• Depressions punctiformes (ongle en« de a coudre ») 

• Hyperkeratose sous ungudale 

• Onycholyse dlstale 


9 ] Quels examens complementaires doit-on realiser pour 
confirmer le diagnostic de psoriasis ? 


| • AUCUN : le diagnostic est Clinique. 



Definir un psoriasis inverse. 


• Lesions cutanees psoriasiques atteignant les grands piis 


11 Quels sont les diagnostics differentials d'un psoriasis inverse ? 
Quel est I'element semiologique fortement evocateur du 
psoriasis ? 


• Intertrigo fungique (candidose, trychophytie) 

• Intertrigo bacterien (erythrasma) 

• Intertrigo irritatif 

• Acanthosis nigricans 

• Les lesions du psoriasis inverse ont des UMITES NETTES. 
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Quelles sont les formes graves du psoriasis ? 


• Psoriasis pustuleux 

• Grythrodermie 

• Rhumatisme psoriasique 
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Donner 2 exemples de traitement d'attaque d'un psoriasis 
localise au coude. 


• Kdratolytique (vaseline saiicyiee) + dermocorticoide de 
classe ii 

• Calcipotriol (Daivonex®) 
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Quelles sont les contre-indications dermatologiques a I'utili- 
sation du calcipotriol ? Pourquoi ? 


• contre-indications: 

- psoriasis etendu (supdrieur a 30 % de la surface 
corporelle) 

- attelnte des plis 

• Risque d'intoxication a la vitamine D avec risque d’hyper- 
caicemie 
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| IS j A quel risque majeur sont exposes les patients ayant repu une 
PUVAtherapie ? 

| * Risque carcinologique cutane (meianome, carcinomes) 

16 Quelles sont les contre-indications a la PUVAtherapie ? 

• Cutandes: erythrodermie, psoriasis pustuleux 

• centrales : insuffisance renale, hepatique, facteurs anti* 
nucleates 

• Oculaires: cataracte 

• Terrain : sujet jeune {moins de 18 ans : contre-indique; 
moins de 50 ans: a feviter) 

17 | Quelle precaution indispensable doit prendre un patient sous 

PUVAtherapie ? Pourquoi ? 

• Protection oculaire par des lunettes haute protection 

• Risque de cataracte 

| 18 | Quelle est la principals restriction a I'utilisation des retinoides 
(soriatane) ? 


* Crossesse contre-indiquee jusqu'a 2 ans aprfes I'arret du 
traitement 

• Hautement TERATOGEne 
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Quel est le medicament de choix dans ie traitement du 
rhumatisme psoriasique ? 


| • Methotrexate 

f~20 j Quel traitement general est contre-indique chez un sujet 
atteint de psoriasis ? 

| * Corticotherapie 


Question 125, module 8 
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Sarcoidose 


Question 124 



❖ Granulomatose 

❖ Polymorphisme sGmiologique; atteinte pulmonafre 
surtout 

<* Recherche de complications graves 
^ Syndrome de Lofgren : diagnostic cllnique et radio- 
logique 


CD Quel est le terrain d'apparition de la sarcoidose ? 


Quelle est Thistologle typique de la sarcoidose ? 


Quelle est la circonstance de ddcouverte la plus frequente de 
la sarcoidose ? 



Quels sont les aspects cliniques habituels de la sarcoidose ? 



Decrire le syndrome de Lofgren. 


: 6 ] Quels sont les examens complementaires a rdaliser pour 
confirmer un syndrome de Lofgren ? 


Quelle est revolution habituelle du syndrome de Lofgren ? 
Quel est son traitement ? 


[ 8 Quels sont les types radtologiques de la sarcoidose ? 


Question 124, module 8 


♦ 105 








































r 9 ] Devant une suspicion de sarcoidose (hors Lofgren), quels sont 
ies 3 examens complementaires les plus pertinents pour faire 
le diagnostic ? 


10 Quel est le seul examen de certitude ? 


11 Quels sont les resultats du LBA dans la sarcoidose ? 


De quels autres examens peut-on s’aider pour le diagnostic de 
sarcoidose ? 


13 Quelles localisations graves doit-on systematiquement recher- 
cher au cours de la sarcoidose ? 


14 ] A quoi est liee la gravite de latteinte pulmonaire' 


15 j Comment suivre revolution de I'atteinte pulmonaire ' 


16 Quels sont les signes d'evolutivite de la sarcoidose ? 


17 Decrire le syndrome d'Heerfordt. 


18 ] Quels sont les mecanismes de I’atteinte renale de la sarcoi¬ 
dose ? 


[19] Quelles sont les indications de la corticotherapie generale 
“ dans la sarcoidose ? 


20 Quelle est la particularite des mesures associees au cours du 
traitement d'une sarcoidose par les corticoides ? 
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REPONSES 

Quel est le terrain d'apparition de la sarcoldose ? 


• Sujet jeune (20 a 40 ans) 

• Surtout chez le sujet noir (frequence des attelntes sfeveres) 
[ 2 Quelle est I’histologie typique de la sarcoidose ? 


• Cranulome avec des cellules epithelioides et giganto- 
cellulaires SANS necrose caseeuse 


[ 3 | Quelle est la circonstance de decouverte la plus frequente de 
ta sarcoldose ? 


• Decouverte fortuite d'un syndrome Interstltiel lors d'une 
radiographie de thorax 




Quels sont les aspects cliniques habituels de la sarcoldose ? 


• Presentation polymorphe; souvent asymptomatique 

• Alteration de I’etat general 

• Adenopathies (epitrochieennes evocatrices} 

• Toux seche, dyspnee 

• Atteinte cutanee (sarcoides; erytheme noueux) 

• Polyarthralgles, myosite 

• Atteinte oculaire: 

- uveite anterieure (frequente, corticotherapie LOCALE) 

- uveite posterieure (grave, corticotherapie GEnERALE} 

- syndrome sec 

• Multinevrite 


cm Decrire le syndrome de Lofgren. 


■ FiGvre 

* Arthralgies 

* Erytheme noueux 

* Adenopathies mediastinales: lymphome hilaire bilateral 
benin 

* Anergie tuberculinique 

cm Quels sont les examens complementaires a realiser pour 
confirmer un syndrome de Lofgren ? 


* IDR a 10 unites de tuberculine 

* Radiographie de thorax 

* ET C'EST TOUT. 


Question 124, module 8 


♦ 107 
















7 , Quelle est revolution habituelle du syndrome de Lofgren ? 
Quel est son traitement ? 


■ Evolution: guerison spontanSe dans 90 % des cas 

• Traitement: symptomatique (antalgiques) 

* PAS de corticoides 


8 Quels sont les types radiologiques de la sarcoidose ? 


Type 0: radiographie de thorax normale 
Type l: lymphome hilaire bilateral benin 
Type II: atteinte parenchymateuse + adenopathies 
mediastlnales 

Type III: atteinte parenchymateuse pure, sans fibrose 
Type IV: fibrose pulmonaire 

Devant une suspicion de sarcoidose (hors Lofgren), quels sont 
les 3 examens complementaires les plus pertinents pour faire 
le diagnostic ? 


• Scanner thoracique avec des coupes fines 

• Fibroscopie bronchique avec biopsies 

• Biopsies: 

- bronchiques 

- ou glandes salivaires accessoires 

- ou adenopathie 

- ou sarcoide cutane 

10 Quel est le seul examen de certitude ? 

• La biopsie avec mlse en evidence du granulome sarco'f 
dosique a I’examen anatomopathologique 

1 11 | Quels sont les resultats du LBA dans la sarcoidose ? 

• Hyperlymphocytose a lymphocytes CD4 (rapport CD4/CD8 
6lev6) 

[121 De quels autres examens peut-on s'aider pour le diagnostic de 
sarcoidose ? 


• NFS: lymphopenie 

• VS normale 

■ EPP: hypergammaglobulinemie polyclonale 

• Enzyme de conversion de I'angiotensine eieve 

• Hypercalcemie, hypercalciurie 
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Quelles localisations graves doit-on syst6matiquement recher- 
cher au cours de la sarcoldose ? 


• cardiaque (bloc auriculo-ventriculaire) 

• Systfeme nerveux central (meningo-encephalite, atteinte 
medullaire) 

• HypercalcOmie 

• Oculaire: risque de cecite par uveite posterieure 

• HSpatique 

• Renale 

14 ] A quo! est liee la gravite de I'atteinte pulmonaire ? 

• Risque devolution vers la fibrose pulmonaire (inaccessible 
au traitement et irreversible) et a Plnsuffisance respira- 
toire chronique 

15 ] Comment suivre revolution de I'atteinte pulmonaire ? 

• EFR: syndrome restrictif, diminution de la DLCO 

• Gazometrie arterielle 

16 J Quels sont les signes d'evolutivite de la sarcoidose ? 

• Importance de la lymphocytose au LBA 

• Augmentation de Tenzyme de conversion de fangiotensine 

• Hypercalc§mie 

• Intensity de la fixation a la scintigraphie au Gallium 
(rarement realis§e) 

17 | Decrire le syndrome d'Heerfordt 

• Ftevre 

• Uveite anterieure bilatgrale 

• Hypertrophie parotidienne 

• Paralysie faciale p£riph£rique 

• Indication de la corticotherapie gdnGrale 

18 j Quels sont les mecanismes de I'atteinte renale de la sarcoi¬ 

dose ? 

• Nephrocalcinose 

• Ndphrite interstitielle (granulome} 
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19 | Queues sont les indications de la corticotherapie generate 
dans la sarcoidose ? 


* Localisations graves (cf. question 13) 

* Evolution avec signes generaux s^veres 

* Aggravation des signes respiratoires 



Quelle est la particularity des mesures associees au cours du 
traitement d'une sarcoidose par les corticoides ? 


• PAS de supplementation calcique ni en vitamine D (risque 
d'hypercalcemle) 
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Sclerose en plaques (SEP) 


Question 125 


Question redigee par !e docteur Julien Dumurgier 



❖ Deficit neurologique 

❖ Femme jeune 

❖ Lesions disseminees dans I'espace et dans le temps 

❖ Poussee = bolus de corticoide 

❖ Interferon beta au long cours 


1 Quels sont les elements cliniques en faveur du diagnostic de 
SEP ? 



Quel est votre bilan paraclinique devant une suspicion de 
SEP? 






Quels sont les principaux diagnostics diff£rentie!s de SEP ? 


Comment sont les marqueurs seriques de I'inflammation dans 
la SEP ? 


Qu'attendez-vous de I'imagerie cerebrale dans la SEP ? 


Qu'attendez-vous de la ponction lombaire dans la SEP ? 


Quelles sont les manifestations ophtalmologiques de la SEP ? 
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m Quelies sont les caracteristiques cliniques d'une NORB (Nevrite 
optique retro-bulbaire) ? 


cn Qu'est-ce que I'ophtalmopldgie internucleaire 1 


10 Qu'est-ce que le phenomene d'Uhtoff ? 


11 . Peut-on observer une atteinte peripherique dans la SEP 1 


12 Quels sont les differents modes evolutifs de la maladie ? 


| 13 ] Quelle est votre prise en charge d'une poussde invalidate de 
SEP? 


f 14 ~| Quel traitement medicamenteux pouvez-vous proposer au 
long cours ? 


15 Quelies mesures y associez-vous ? 


16 Quelies complications redoutez-vous ? 
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Quels sont les elements cliniques en faveur du diagnostic de 
SEP? 


• Terrain - femme jeune 20 a 40 ans 

• Lesions disseminees dans I’espace: atteinte multifocale de 
la substance blanche du systfeme nerveux central 

• Lesions disseminees dans le temps: poussees neuro- 
logiques successives spontanement r^gressives 

[ 2 1 Quel est votre bilan paraclinique devant une suspicion de 
SEP? 


• Biologique: NFS, vs, CRP, ionogramme sanguin, glycemie, 
eiectrophorese des proteines plasmatiques, facteurs anti- 
nucleaires, enzyme de conversion de t'angiotensine, sero 
logie HIV, HTLV-1, Lyme 

• Ponction lombaire 

• Bilan ophtalmologique 

• Radiologique: radio de thorax, 1RM cerebral et medullaire 
avec injection de gadolinium 

• Potentiels evoques visuels, somesthesiques et auditifs 


3 Quels sont les principaux diagnostics differentials de SEP ? 


Devant une demyeiinisation diffuse: lupus erythemateux 
dissemine, syndrome de Gougerot-Sjogren, Behcet, neuro 
sarcoidose, Lyme, HTLV1, HIV 

Devant une forme medullaire r6mittente : angiome 
medullaire 

Comment sont les marqueurs seriques de I'inflammation dans 
la SEP ? 


• Normaux, il n'y a pas de syndrome inflammatoire biolo¬ 
gique dans la SEP, en dehors d'un episode infectieux. 



Qu'attendez-vous de I'imagerie cerebrale dans la SEP ? 


• Multiples foyers de demyeiinisation dissemines dans la 
substance blanche, predominant dans les zones periven- 
triculaires, sous forme d'hyposignal T1 et d'hypersignal T2 

• La prise de gadolinium par une lesion temoigne de son 
caractere evolutif: I'IRM injecte permet la distinction d une 
lesion recente eventuellement responsable d'une poussee 
symptomatique d'une lesion ancienne sequellaire. 
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Qu'attendez-vous de la ponction lombaire dans la SEP ? 


• Peut-etre normale, pas de specificite 

• Hyperproteinorachie moderee < 1 g/l 

• Lymphocytose moderee 

• Synthese intrathecale d’immunoglobuline IgC (> 14 %) avec 
repartition oligoclonale 



Quelles sont les manifestations ophtalmologiques de la SEP ? 


■ Nevrite optique retro-bulbaire (NORB) 

• Diplopie par paralysie oculomotrice 

• Ophtalmopiegie intemucieaire 


8j Q ue,les son t les caracteristiques cliniques d’une NORB (Nevrite 
optique retro-bulbaire) ? 


• Baisse rapide de lacuite visuelle d'un ceil 

■ Douleur orbitaire augmentee par la mobilisation du globe 
oculaire 

• Champ visuel: scotome central 

• Fond d'oeil: normal au stade aigu, risque devolution vers 
une atrophie papillaire (pSieur papillaire) 

• Signe de Marcus Cunn 

■ Evolution le plus souvent favorable en quelques semaines 
avec recuperation de I'acuite visuelle 
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Qu'est-ce que I'ophtalmoplegie intemucieaire ? 

Lesion demydlinisante de la bandelette longitudinale 
posterieure se manifestant dans le regard lateral: paresie 
de 1‘ceil en adduction et nystagmus de I’ceil en abduction. 
L’adduction des yeux est conservee lors de la convergence, 
ce qui difference cliniquement I’ophtalmoplegie inter- 
nuctealre d’une atteinte du III. 


10 Qu’est-ce que le phenomene d'Uhtoff ? 


• Trouble neurologique paroxystique declenche par de la 
fievre ou une augmentation de la temperature ambiante 

• II ne represente pas une poussee evolutive de la maladie et 
ne necessite pas de traitement specifique. 



Peut-on observer une atteinte peripherique dans la SEP ? 


• NON; les nerfs peripheriques sont toujours respectes, les 
lesions demyeiinisantes se limitant toujours au systeme 
nerveux central. 
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* Cependant, on peut observer une atteinte de type peri- 
pherique de certaines paires craniennes : paralysie oculo- 
motrice, paralysie faciale peripherique dues a une atteinte 
demyeiinisante dans leur trajet intrabasllalre. 

• Les paires craniennes peuvent aussl subir une atteinte 
centrale par lesion du faisceau genicuie : syndrome 
pseudo-bulbaire, paralysie faciale centrale... 


Q 2 ] Quels sont les differents modes evolutifs de la maladie ? 

• Formes remittentes : evoluant par poussees de moins en 
moins regressives 

|i • Formes remittentes secondairement progressives: les plus 
frequentes 

■ Formes progressives d'embiee 

• II existe de rares formes benignes. 
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Quelle est votre prise en charge d'une poussee invalidante ? 


• Hospitalisation en neurologie, Repos au lit 

• Corticotherapie : bolus de solumedrol 500 mg/j intra- 
veineux pendant 3 jours. Permet de reduire la duree de la 
poussee. 

• Kinesitherapie precoce 



Quel traitement medicamenteux pouvez-vous proposer au 
long cours ? 


■ Antispastique : Liordsal ou Dantrlum. A vlsde 
symptomatlque: dimlnue 1‘hypertonie pyramidale 
• Interferon beta (Rebif®): immunomodulateur. indique 
dans les formes remittentes avec au moins deux poussees 
dans les deux annees precedentes. Permet de diminuer la 
frequence des poussees et I'evolutivite IRM des lesions, 
mais peu d'effets sur ('aggravation du handicap au long 
cours. 
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Quelles mesures y associez-vous ? 


• Prise en charge a 100 % au titre de l’ALD30 

• Maintien de I'insertion sociale et professionnelle 

• Prise en charge des troubles vesico-sphincteriens et des 
troubles de deglutition 

• Prevention des infections urinaires 

• Kin6sitherapie/reeducation motrice 

• Soutien psychologique, prise en charge d’une depression 

• Surveillance reguliere 
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Quelles complications redoutez-vous ? 


• Troubles sphincteriens/infections urinaires 

• Troubles de la deglutition/infections pulmonaires 

• Evolution ddficitaire de la maladie vers un etat grabataire 

• Complications de decubitus 

• Deterioration cognitive 

• Troubles psychiques/depression 


Question 125, 
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Immunoglobuline 

monoclonale 


Question 126 




ED Quelle est la frequence de I'immunoglobuline monoclonale 
avant 60 ans ? Et apres 80 ans ? 


❖ Frequent chez ie sujet age 

❖ EUMINER UNE HE MO PATH IE LYMPHOID E B MAUCNE 

❖ Dysglobulinemie monoclonale de signification inde- 
terminee (MCU5: Monoclonal Gammapathy Unknown 
Significance) 


cn Quelle est la definition d'une immunoglobuline monoclonale ? 


! 3 ~] Quel examen permet, en general, de depister une immuno¬ 
globuline monoclonale ? Que montre-t-il ? 


4 ] Quel est le meilleur examen pour typer ('immunoglobuline 
monoclonale? 


Quelles sont lesprincipales hemopathies malignes lympholdes B 
pouvant se manifester par une immunoglobuline mono¬ 
clonale ? 


cm Qu'evoquez-vous systematiquement Set a tout age) devant 
une immunoglobuline monoclonale C ou A ? Quel bilan comple- 
mentaire devez-vous alors prescrire ? 



Comment fait-on le diagnostic de maladie de Waldenstrom ? 
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8 J Quelles sont les manifestations de la maladie de Waldenstrom 
(ordonnez votre reponse) ? 


9 J Decrire brievement la maladie des chaines a. (avec revolution). 


10 Quel est le pronostic d'une amylose AL ? 


J!] 
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Comment affirmer le diagnostic d'une amylose ? 


Pourquoi le terme de gammapathie monoclonale benigne est- 
il inapproprie ? 



Comment fait-on le diagnostic de dysglobulinemie 
clonale de signification indeterminee ? 


mono- 


I 1A | Quelle est votre conduite a tenir, une fois pose le diagnostic 
de dysglobulindmie monoclonale de signification indeter- 
min6e ? 


fisl Dans quelles pathologies peut-on observer une immuno- 
globuline monoclonale rfeactionnelle ? 


p!6 | Dans quelles circonstances peut-on se passer du mydlo- 
gramme dans I'exploration d'une immunoglobuline mono- 
clonaie C ? 
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Quel est le traitement d'un plasmocytome solitaire ? 


[ 18 | Definir le syndrome POEMS. 
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REPONSES 

1 ; Quelle est la frequence de I'immunoglobuline monoclonale 

avant 60 ans ? Et apres 80 ans ? 

• Avant 60 ans: moins de 1 % 

• AprOs 80 ans: entre 5 et 10 % 

2 ] Quelle est la definition d'une immunoglobuline monoclonale ? 

• Line seule chalne lourde, 

• Une seule chalne lOgere 

• une seule specificlte anticorps 

€ Quel examen permet, en general, de depister une immuno¬ 
globuline monoclonale ? Que montre-t-il ? 


• Electrophorese des proteines plasmatigues: pic etroit et 
symetrique de siege variable selon I'immunoglobuline 
concemee. 


4 j Quel est le meilleur examen pour typer 
monoclonale? 


I'immunoglobuline 



| • Immunofixation 

Quelles sont lesprincipales hemopathies maiignes lymphoides B 
pouvant se manifester par une immunoglobuline mono¬ 
clonale ? 


■ MYELOME MULTIPLE 

• Plasmocytome solitaire 

• Maladie de Waldenstrom 

• LLC 

• Lymphome B 

• Maladie des chaines lourdes (a, ja, 7 } 

| 6 ] Qu’evoquez-vous systematiquement (et a tout age) devant 
une immunoglobuline monoclonale C ou A ? Quel bilan comple- 
mentaire devez-vous alors prescrire ? 

• myElome multiple 

• immunofixation des proteines sanguines et urinaires 

• MyOlogramme 

• Bilan phospho-calcique, fonction renale 

• Radiographies du squelette entier 
I • CRP; |32 microglobuline 
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Comment fait-on le diagnostic de maladie de Waldenstrom ? 

• Myelogramme : Infiltration lymphchplasmocytalre m£dul- 
laire 

* Immunofixation: igM monodonaie supGrieure a 5 g/l 

Guelles sont les manifestations de la maladie de Waldenstrom 
(ordonnez votre reponse} ? 


» Manifestations li£es a rinfiltration tumorale: 

- splenomegalies 

- adenopathies 

• Manifestations ilOes a I'immunoglobuline monoclonale: 

- depots tlssulaires: 

neuropathie peripherique 
amylose 

glomOrulopathie 

- IgM circulante: 

hyperviscosite 

cryoglobulinemie 

anOmie hemolytique auto-immune (aggluti 
nines froides) 


f 9 j Decrire brievement la maladie des chaines a (avec revolution). 

* Lymphome mEditerraneen de Nntestin grele 

* Stade initial: lymphome de bas grade de malignite (type 
MALT) avec tableau d‘ent£ropathie exsudatfve et 
syndrome de malabsorption 

| * Evolution vers un lymphome de haut grade de malignite 
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Quel est le pronostic d'une amylose AL ? 


j * Sombre: survie moyenne entre 1 et 2 ans. 



Comment affirmer !e diagnostic d'une amylose ? 


* Biopsie de la graisse abdominale ou biopsie rectale ou 
biopsie de Torgane cible avec examen anatomopatho- 
logique (coloration Rouge-Congo ou thioflavine) 


Pourquoi le terme de gammapathie monodonaie benigne est- 
il inapproprie ? 


* involution de ces gammapathies est trOs incertaine: taux 
annuel de transformation maligne d'envlron 1 
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Comment fait-on le diagnostic de dysglobulinemie mono- 
clonale de signification indeterminee ? 


■+ DIACNOSTIC D'EUMINATION: 

• Pic monoclonal de faible amplitude 

• Mydlogramme normal 

• Absence de lesions osseuses 

• Absence d'hypercalcemie 

• Absence d'anemie, de thrombopenie 

| 14 I Quelle est votre conduite a tenir, une fois pose le diagnostic 
de dysglobulinemie monoclonale de signification indeter¬ 
minee ? 


• Surveillance reguliere (tous les 6 mois} avec: 

- examen Clinique 

- electrophorese des proteines sanguines et urinaires 



Dans quelles pathologies peut-on observer une immuno- 
globuline monoclonale reactionnelie ? 


• Infections: 

- virales: VIH, EBV, CMV 

- bactbriennes: tuberculose, infection chronique 

- parasitaires 

• Maladies auto-immunes: Lupus, polyarthrite rhumatoide, 
Sjogren 

• Cancers et hemopathies non lymphoides B 

• Maladies hepatiques: cirrhose, hepatite chronique 
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Dans quelles circonstances peut-on se passer du myblo- 
gramme dans I'exploration d'une immunoglobuline mono¬ 
clonale C ? 


I * AUCUNE: I’examen doit etre realise dans tous les cas. 
17~] Quel est le traitement d'un plasmocytome solitaire ? 
j • Radiotherapie ou chirurgie 
Def inir le syndrome POEMS. 
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• Polyneuropathie 

• Organomegalie 

• Endocrinopathie 

• Proteine monoclonale 

• Anomalle cutanee (Skin) 
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Transplantation d'organes 


Question 127 


4i 


❖ Penurie de donneurs 

❖ Pour Stre transplants, il faut etre inscrit dans le 
registre national de I’Etablissement francais des 
greff es (EFC), 

❖ Les chiffres de I'annSe 2001 (source: EFC) 

❖ Total des transplantations: 3 325 (equivalent au 
chiffre de 1991) 

- cceur:316 

- cceur-poumons: 26 

- poumons: 91 

- foie:803 

- rein: 2 022 

- pancreas: 60 

- intestm: 7 

- cellules souches hematopoietiques: 855 

❖ Notion de rejet aigu/chronique 

❖ Traitement immunosuppresseur lourd 


'■ I | Quels sont les 4 principes Sthiques enonces par la loi, regis- 
sant le prelevement d’organes ? 


| 2 ] Comment s'assurer du consentement du donneur potentiel 
pour un sujet majeur ? Pour un mineur ? 



Quel est I'examen qui a lui seu! permet d'affirmer la mort 
encSphalique ? 



Comment fait-on le diagnostic de mort encephalique ? 
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Qui fait le diagnostic de mort encephalique ? 


6 ' Dans quelles situations peut-on observer un EEG plat ? 


7 Quel bilan immunologique doit-on realiser chez le donneur ? 


[ 8 ] Queues sont les contre-indications immunologiques & une 
transplantation ? 


9 J Dans quelles circonstances peuvent apparaitre des anticorps 
anti-HLA ? 
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Quel est le type de reaction utilisee lors du cross-match ? 


[ 11 J Quels sont les types de complications que Ton peut observer 
apres une transplantation d’organe (quel quit soit) ? 
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Quels sont les mecanismes de rejet aigu et suraigu d'une 
transplantation renale ? 



Comment fait-on le diagnostic d’un rejet aigu d'une 
transplantation renale ? 


14 Quelle est I'histologie d'un rejet chronique d'une transplan¬ 
tation renale ? 



Quels sont les 3 immunosuppresseurs couramment employes 
dans fa transplantation renale ? 
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Quelle est la contre-indication absolue d'ordre hemodyna- 
mique a la transplantation cardiaque ? 
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Quelle est la consequence d’un rejet aigu de la transplantation 
cardiaque ? Quelle est sa symptomatologie ? 


[ 18 | Quels sont les 2 examens les plus pertinents pour le ddpistage 
du re jet aigu de la transplantation cardiaque ? 


[ 19 ] Quelle est la complication cardiaque majeure a long terme 
apres la transplantation cardiaque ? 
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Par quel mecanisme principal 50 % des transplants 
cardiaques sont dialyses ? 


HE Quelle est la complication majeure a long terme d'une trans¬ 
plantation pulmonaire ? 


I 22 ] Comment se manifeste un rejet aigu de transplantation 
hdpatique ? 


I Ml Comment se manifeste un rejet chronique de transplantation 
hepatique ? 


j 24 J Qu'est-il licite de proposer a un patient diabetique qui va 
benef icier d'une transplantation renale ? 


25 ] A partir de quels prelevements peut-on prelever des cellules 
souches hematopoletlques ? 
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Quelle est la probability pour un individu que son frere soit 
HLA-identique ? 
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27 Quelle est la symptomatology de la reaction du greffon 
contre I'hote aigue (CVH) ? 


i M ] Quel est I'inconvenient majeur d'une greffe syngenique 
(jumeau monozygote) dans le traitement d'une leucemie 
aigue ? 


| 29 j Quels sont les principaux effets indesirables de la ctclo- 
sporine ? 
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REPONSES 

Quels sont les 4 principes ethiques enonces par la loi, regis- 
sant le prelevement d'organes ? 


* Consentement 

* Gratuity du don 

• A no ny mat donneur-receveur 

• Interdiction de publicity en faveur d'une personne 
determines 



Comment s'assurer du consentement du donneur potential 
pour un sujet rnajeur ? Pour un mineur ? 


• Pour un majeur: principe du consentement presume: 

- une personne est consentante si elle n’a pas fait 
connaitre son refus du prOIOvement 

- (inscription au reglstre national du refus, information 
de sa famille) 

• Pour un mineur: automation des 2 titulaires de I’autorrte 
parentale 

[ 3 1 Quel est I'examen qui a lui seul permet d'affirmer la mort 
encephalique ? 

• Arteriographie cerebrale bicarotidienne: arret de la 
circulation cerebrate par oedPme cerebral 

f 4 j Comment fait-on le diagnostic de mort encephalique ? 

• Examen Clinique: 

- coma areactif 

- ET absence de TOUS les reflexes du tronc cerebral 

- ET absence de ventilation spontanee EN SITUATION 
D’HYPERCAPNIE (apn 6 e prolongee) 

• Examens compiementaires: 

- 2 EEG prolonges (20 minutes), areactifs a 3 heures 
d'intervalle 

- OU une arteriographie cerebrate 

I 52] Qui fait le diagnostic de mort encephalique ? 

• 2 medecins dont 1 r 6 animateur; INDEPENDANTS des trans- 
pianteurs 


126 ♦ 


Question 127, module 8 





















Dans quelles situations peut-on observer un EEC plat ? 


• Comas par: 

- hypothermie 

- intoxications (barbituriques; alcool; benzodiazepines) 

• Mort encephalique 

tn Quel bilan immunologique doit-on realiser chez le donneur ? 


• Groupage ABO; rhesus phenotype 

• Typage HLA 

• Serologies: VIH, VHB, VHC, HTLV, CMV, TPHA-VDRL; 
toxoplasmose 



Quelles sont les contre-indications immunologiques a une 
transplantation ? 


• fncompatibilite ABO 

• Presence danticorps anti-HLA du donneur 

• Cross-match positif 

□j Dans quelles circonstances peuvent apparaitre des anticorps 
anti-HLA ? 

• Transplantation d'organe 
■ Transfusion sanguine 

• Grossesse 

Quel est le type de reaction utilisee lors du cross-match ? 

| • Microiymphocytotoxicite 

Quels sont les types de complications que Ton peut observer 
aprfes une transplantation d'organe (quel qu'il soit) ? 

• Complications chirurgicales 

• Rejet (suraigu, aigu, chronique) 

• Complications de I’immunodepression : 

• infections (bacteriennes; virales; parasitaires; mycotiques) 

• Neoplasies 

• Toxlcites medicamenteuses 

fn ] Quels sont les mecanismes de rejet aigu et suraigu d'une 
transplantation renale ? 

• Aigu : cytotoxicite cellulaire (lymphocytes T) 

• Suraigu : anticorps anti-HLA du donneur + complement 
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Comment fait-on le diagnostic d'un rejet aigu d'une trans¬ 
plantation renale ? 


• Clinique: 

- fievre 

- gros rein douloureux 

- oligurie 

• Biologie : elevation de la creatinin6mie 

• Le diagnostic est HISTOLOGIQUE (PBR du transplant): infil¬ 
tration cellulaire et cedeme dans i'interstitium. 
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Quelle est I'htstologie d’un rejet chronique d'une transplan¬ 
tation renale ? 


| * FIBROSE interstitielle 

liT] Quels sontles 3 Immunosuppresseurscourammentemployes 
dans la transplantation renale ? 


• Cortleoides 

• Ciciosporine 

• Azathioprine 
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Quelle est la contre-indication absolue d'ordre hemodyna- 
mique a la transplantation cardiaque ? 


| • HTAP precapillaire 

Quelle est la consequence d'un rejet aigu de la transplantation 
cardiaque ? Quelle est sa symptomatologie ? 


• Dysfonction myocardique 

• Elle est asymptomatique et doit done etre depistee avant 
toute manifestation cardiaque. 



Quels sont les 2 examens les plus pertinents pour le deplstage 
du re jet aigu de la transplantation cardiaque ? 


: * Echographie-doppler transthoracique 
* Biopsies multiples endomyocardiques 

jT* Quelle est la complication cardiaque majeure a long terme 
apres la transplantation cardiaque ? 


| • Maladie coronaire du greffon 
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Par quel mecanisme principal 50% des transplants 
cardiaques sont dialyses ? 
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] • Insufflsance renale par nephrotoxicity de la ciclosporine 

Quelle est la complication majeure a long terme d'une trans¬ 
plantation pulmonaire ? 
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j * Bronchiolite obllterante 

Comment se manifeste un rejet aigu de transplantation 
hepatique ? 


• Fifevre 

i * Cytolyse hepatique, choiestase 
I * Insuffisance hepato-cellulaire parfois 

• A la PBH : infiltrat inflammatoire de la paroi des canaux 
biliaires et de la paroi des veinules portes 

23 1 Comment se manifeste un rejet chronique de transplantation 
hepatique ? 


| • Choiestase icterique 

24 ] Qu'est-il iicite de proposer a un patient diabetique qui va 
beneficier d'une transplantation renale ? 


| • line transplantation rein/pancreas 
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A partir de quels prelevements peut-on prelever des cellules 
souches hematopoietiques ? 


• Moelle osseuse 

• Sang circulant 

• Sang de cordon 
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Quelle est la probability pour un individu que son frere soit 
HLA-identique ? 


| • 25 % 

\ 27 Quelle est la symptomatologie de la reaction du greffon 
contre I'hote aigue (CVH) ? 


* Manifestations cutan§es: 

- eruption maculo-papuieuse debutant aux paumes des 
mains et des pieds et des regions r6tro-amiculaires 

- tout est possible : de l J £ryth£me localise au syndrome 
de Lyell 
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• Manifestations hgpatiques: 

- choiestase icterique 

• Manifestations gastro-intestinales: 

- diarrhee 

- douleurs abdominales 

- nausees, vomissements 

• Alteration de I'etat general; ftevre 

28 j Quel est l'inconv6nient majeur d'une greffe syngenique 
(jumeau monozygote) dans le traitement d'une leucemie 
aigue ? 


• Absence de reaction du greffon versus leucgmie (CVL) 

• Une CVL n'est possible qu'avec une GVH. 
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Quels sont les principaux effets indesirables de la ciclo- 
sporine ? 


• n^phrotoxicitS 

• HTA 

• Infections opportunistes 

• Cancers cutangs 

• Hypertrichose, alopecie, hypertrophie gingivale, haleine 
fetid e 

• Irritability 

• Troubles vasomoteurs des extrgmites; crampes 

• Troubles neurologiques (tremblements; convulsions) 

• Hgpatite cholestatique 

• Hyperkaliemie ; hyperuricgmie; hypomagnesemie 
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Phenomene de Raynaud 


Question 327 



»> Frequent 

❖ Maladie de Raynaud 

❖ Fliminer un syndrome de Raynaud secondaire 

❖ Diagnostic d’interrogatoire 

❖ causes secondaires dominees par la sclerodermic 



Quelle est Is frequence de la maladie de Raynaud ? 



Deflnir le ph6nom£ne de Raynaud. 


3 | Quel est reiement-cle du diagnostic de phenomene de 
Raynaud ? 


[4 ] Quelles autres manifestations peut-on observer ? 



Queues sont les 3 phases classiques du phenomene de 
Raynaud ? 



Comment fait-on la difference entre le phenomene de 
Raynaud et une acrocyanose ? 



Definir la maladie de Raynaud. 


[ 8 | Quels sont les 6 criteres necessaires au diagnostic de maladie 
de Raynaud ? 


Question 3 2 7, trolsieme partie 


♦ 131 

























; 9 ] En quoi I’age d'apparition d'un phenomena de Raynaud peut 
vous orienter vers une maiadie de Raynaud ou un syndrome 
de Raynaud secondaire ? 


10 Quel est le terrain de la maiadie de Raynaud ? 


cm Quel est I'element semiologique pathognomonique d'un 
syndrome de Raynaud secondaire ? 


[12] Quelles sont les etiologies ies plus frequentes des syndromes 
de Raynaud secondaires chez la femme ? 


1 13 ~] Quelles sont les etiologies les plus frequentes des syndromes 
de Raynaud secondaires chez I’homme ? 


14 Que suspectez-vous devant un syndrome de Raynaud unila¬ 
teral ? 


fTsl Par quel test Clinique recherche-t-on une atteinte des arcades 
palmaires ? Le decrire. 


DE Quel est I'examen morphologique de reference dans 1‘explo- 
ration d'un phenomene de Raynaud unilateral ? 
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A la capillaroscopfe, que recherchez-vous en faveur d'un 
syndrome de Raynaud secondaire ? 



Realisez-vous une capillaroscopie devant un phenomene de 
Raynaud unilateral ? 


152 ♦ 


Question 327, trolsieme partie 































; 19 ! Quels sont les medicaments pouvant induire un syndrome de 
Raynaud secondaire {- medicaments contre-indiques dans un 
syndrome de Raynaud) ? 


j 20 ] Queues sont les principales orientations Stiologiques devant 
un syndrome de Raynaud ? 


21 ] Quels sont les principes du traitement d'un syndrome de 
Raynaud ? 


Question 327, trolsieme partle 


♦ 133 



















RE PONSES 

m Quelle est la frequence de la maladie de Raynaud ? 

| • 5 a 6 % de la population 


1 J D6finir le phenomene de Raynaud, 

• C'est un acrosyndrome vasculaire paroxystique avec Inter¬ 
ruption BRUTALE et TRANSITOIRE de la circulation artarielle 
digitale. 



Quel est I'element-cle du diagnostic de phenomene de 
Raynaud ? 


* Diagnostic Clinique, a IINTERROGATOIRE: 

- decoloration des doigts, transitoire, causee par le froid 

- impression de doigts morts. 

m Quelies autres manifestations peut-on observer ? 


• Cyanose, rougeur des doigts 


■ Fourmlllements. brulures 


• Manifestations possibles aux orteils, aux levres, aux 
oreilles, a la langue, au nez 



Quelies sont les 3 phases classiques du phenomene de 
Raynaud ? 


• Phase syncopale (typique, doigts BLANCS) 

• Phase asphyxique (cyanose) 

• Phase d'hyperhamie (rougeur) 

[~6| Comment fait-on la difference entre le phenomene de 
Raynaud et une acrocyanose ? 


• Dans t'acrocyanose (pathologie trfes frequente et benigne), 
I’hypersensibilite au froid est PERMANENTE, les doigts ne 
sont jamais blancs, cette pathologie est indolore. 

7 , Definir la maladie de Raynaud. 

| • Phenomena de Raynaud idiopathique 


134 ♦ 


Question 32 7, trolsieme partle 














i 8 Quels sont les 6 criteres dassiques necessaires au diagnostic 
de maladie de Raynaud ? 


* Episodes dGelenchGs par ie froid ou Emotion 

* Ph6nomene bilateral 

• Pouls radiaux et cubitaux normaux 

* Absence de troubles trophiques digitaux 

• Bilan etiologique negatif 

• Recul evolutif sup£rieur a 10 ans 

d En quoi I'Sge d'apparition d’un phenomene de Raynaud peut 
vous orienter vers une maladie de Raynaud ou un syndrome 
de Raynaud secondaire ? 


• Age jeune (adolescence): oriente vers une maladie de 
Raynaud 

* Age superieur a 40 ans: oriente vers un syndrome de 
Raynaud secondaire 
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Quel est le terrain de la maladie de Raynaud ? 


Femme jeune 
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Quel est I'element semiologique pathognomonique d'un 
syndrome de Raynaud secondaire ? 


| • Necrose digitale 
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Quelles sont les etiologies les plus frequentes des syndromes 
de Raynaud secondaires chez la femme ? 


• Collagenoses: 

- SCLIzRODERMIE SYSTEMIQUE (95 %) 

- lupus erythemateux dissemlnd 

- polyarthrite rhumatolde 



Quelles sont les etiologies les plus frequentes des syndromes 
de Raynaud secondaires chez !"homme ? 


• Arteriopathies (atherome, inflammation) 

• Pathologies professionnelles: 

- maladies des engins vibrants 

- andvrisme cubital 

- maladie du marteau 


Question 3 27, trolsieme partle 


♦ 135 
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Que suspectez-vous devant un syndrome de Raynaud unila¬ 
teral ? 


• Une cause LOCOREGIONALE 
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Par quel test Clinique recherche-t-on une atteinte des arcades 
palmatres ? Le decrire. 


• TEST D'ALLEN 

• Le patient ferme fortement le poing d’une main. L'examr 
nateur comprime les arteres radiales et cubitales puis le 
patient ouvre la main (eiie est alors pale). On leve alors la 
compression de I'artfere radiate (ou cubitaie): si elle est 
permeable, la paume se recoiore en 3 a 5 secondes. 
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Quel est I'examen morphologique de reference dans I'explo- 
ration d'un phenomene de Raynaud unilateral ? 


| • Arteriographie du membre superieur 

17 • A la capillaroscopie, que recherchez-vous en faveur d’un 
syndrome de Raynaud secondaire ? 
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j • Mega c a pi 11 ai res 

Realisez-vous une capillaroscopie devant un phenomene de 
Raynaud unilateral ? 


| • NON: on recherche une cause locale. 

DE Quels sont les medicaments pouvant induire un syndrome de 
Raynaud secondaire (= medicaments contre-indiques dans un 
syndrome de Raynaud) ? 


• Betabloquants 

• Ciclosporine 
■ Bieomycine 

• Derives de i'ergot de seigle 

• Arsenic 


Question 32 7, troisieme partle 


136 ♦ 











Quelles sont les principales orientations etiologiques devant 
un phenomene de Raynaud ? 



Ph£nom£ne de Raynaud 



Cause locaie Maladie de 

Raynaud {phase 
de d£t>ut) 



Maladie de Syndrome de 
Raynaud Raynaud 

secondaire: 


- collagenoses 

- vascularites 

- arteriopathies 

- professionnelles 

- traumatiques 

- endocrinopathies 

- neoplasique 

- medicaments 



Quels sont les principes du traltement d un syndrome de 
Raynaud ? 


• Eviction de I'exposltJon au froid (port de gants; dviter les 
sports d'hiver) 

• Inhibiteurs caiciques (par exemple nifedipine) 

• Devant une forme grave, on peut utiliser de la prosta- 
cycline (llloprost®) par vole intravelneuse voire la ehirurgie 
(sympathectomie) 


r troisieme partle 


Question 527 


♦ 137 
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